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Resumo 
 
 
Objetivos: avaliar a evolução clínica e eletrencefalográfica em 28 pacientes que 
tiveram diagnóstico de Síndrome de West (SW). Métodos: estudo retrospectivo 
no qual foram incluídos pacientes que tiveram diagnóstico clínico e eletrográfico 
de SW e admitidos para seguimento no Hospital São Paulo da Universidade 
Federal de São Paulo / Escola Paulista de Medicina, entre março de 2006 e 
dezembro de 2007. Todos foram submetidos a avaliações periódicas durante o 
tratamento da SW, incluindo VEEG e, no mínimo, um exame de VEEG, com 
duração de 6 a 12 horas, após o controle da SW por pelo menos um ano. Foram 
analisados dados demográficos, freqüência e semiologia das crises. Os EEGs e 
os VEEGs foram revisados para a quantificação e classificação das alterações 
eletrencefalográficas e das crises epilépticas. Resultados: a amostra foi 
composta por 28 pacientes com tempo médio de seguimento de 46,5 ± 13 meses, 
sendo 19 do sexo masculino (68%) e 9 (32%) do sexo feminino. A média de idade 
na admissão foi 10,5 ± 6,3 meses. Todos os pacientes apresentaram algum grau 
de atraso no DNPM. Os pacientes foram subdivididos em 2 grupos, criptogênicos 
(5 casos) e sintomáticos (23 casos). Dos 28 pacientes 16 (57%) evoluíram com 
crises epilépticas ao final do estudo e 12 (43%) evoluíram sem crises. Do total, 13 
(46%) tiveram recidiva da SW. Dentre os 5 criptogênicos 4 (80%) evoluíram com 
controle de crises e dentre os 23 sintomáticos, apenas 8 (34,7%) evoluíram com 
controle das crises. Apenas 10,7% dos pacientes evoluíram para SLG (todos do 
grupo sintomático), permanecendo com crises de difícil controle até o final do 
seguimento. Dos que permaneceram com crises, 35,7% evoluíram para epilepsia 
focal, 14,2% com epilepsia generalizada e 7,1% tiveram ambos tipos de crises, 
focal e generalizada, sendo classificados como epilepsia indeterminada. 
Conclusões: A maioria dos casos de SW evoluiu para epilepsia focal, portanto, a 
SLG não foi a síndrome mais freqüente em nosso estudo. O grupo de pacientes 
sintomáticos apresentou pior evolução quanto ao controle das crises quando 
comparado com o grupo criptogênico. O tempo de duração da SW também 
influenciou na evolução. Recidiva da SW tem alta correlação com pior 
prognóstico. 
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1. INTRODUÇÃO 
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1.1. Histórico 
 
Em 1841, o Dr. William James West enviou uma carta à revista Lancet 
descrevendo em detalhes a semiologia das crises epilépticas da síndrome que 
posteriormente levaria seu nome. A descrição baseava-se na sua observação 
pessoal dos eventos clínicos que ocorriam em seu filho de um ano de idade, 
fenômenos estes que iniciaram por volta dos quatro meses de idade, em uma 
criança previamente saudável. O Dr. West acreditava ser uma forma peculiar de 
convulsão da infância:  
 
... a primeira vez eu observei inclinações sutis da cabeça para frente..., 
que eram na verdade as primeiras manifestações da doença; estas 
inclinações aumentaram em freqüência e duração e se tornaram tão 
freqüentes e intensas que causavam queda súbita e completa da cabeça 
em direção aos seus joelhos e, a seguir, imediato relaxamento em 
postura vertical, algo similar aos ataques em emprostótono. Estas 
inclinações e relaxamentos poderiam se repetir alternadamente a 
intervalos de poucos segundos, ocorrendo de dez a vinte ou mais vezes 
em cada ataque. Cada ataque não durava mais do que dois ou três 
minutos e ele, algumas vezes, tinha dois, três ou mais ataques ao dia... 
(West, 1841, p. 724). 
 
Passado mais de um século após esta descrição original do Dr. West, 
aproximadamente 65 relatos sobre a Síndrome de West (SW) haviam sido 
publicados (Gastaut e Poirier, 1964), mas até o início da década de 50, apenas os 
seus aspectos clínicos eram conhecidos.  
Em 1952, vários anos após a introdução da eletrencefalografia, estas 
manifestações clínicas foram associadas a um padrão eletrográfico específico 
descrito por Gibbs e Gibbs (1952) que sugeriram o termo hipsarritmia para 
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caracterizá-lo. Este termo deriva do grego “hypselos” que significa alto, grande, 
em referência à elevada amplitude do traçado que é uma característica marcante 
deste padrão eletrográfico (Niedermeyer, 1998). 
Gibbs e Gibbs (1952) propuseram ainda a denominação “espasmos” para 
os eventos clínicos ictais, notando que durante estes o registro no 
eletrencefalograma (EEG) consistia de uma descarga epileptiforme rápida e de 
baixa amplitude. Mais tarde, a partir da década de 60, a tríade composta por 
espasmos infantis, retardo do desenvolvimento neuropsicomotor e padrão 
eletrencefalográfico tipo hipsarritmia passou a ser considerada como 
característica da SW. 
Em 1958 Sorel e Dusaucy-Bauloye relataram pela primeira vez, e apenas 
em alguns casos, o controle dos espasmos pelo uso do hormônio 
adrenocorticotrófico (ACTH). Outras publicações posteriormente demonstraram a 
eficácia de outros corticosteróides além do ACTH (Bower e Jeavons, 1961). 
Na década de 70, a monitorização dos espasmos infantis através da vídeo-
eletrencefalografia (VEEG), demonstrou ser ela um método diagnóstico mais 
preciso e adequado para análise e quantificação das várias características 
clínicas e eletrencefalográficas da SW, passando a ser considerada uma 
metodologia também extremamente útil para objetivar e quantificar a resposta 
terapêutica (Frost et al., 1978). 
Em 1979, Kellaway et al., publicaram a primeira análise sistemática das 
características semiológicas dos espasmos infantis através de um sistema de 
monitoração com vídeo e poligrafia sincronizados. Nesta mesma década foi 
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introduzida a tomografia computadorizada (TC) e logo após, na década de 80, a 
ressonância magnética (RM) e a tomografia computadorizada por emissão de 
pósitrons (PET – Positron Emission Tomography), que tornaram possível detectar 
as anormalidades cerebrais estruturais e funcionais associadas à SW. 
Atualmente, os achados da neuroimagem estrutural e funcional têm sido 
aplicados na classificação da SW em criptogênica ou sintomática, classificação 
esta de grande importância para a compreensão dos possíveis mecanismos 
fisiopatológicos da doença (Hrachovy e Frost, 2003). 
 
1.2. Aspectos epidemiológicos 
 
Estima-se que a incidência da SW que tem permanecido estável nos últimos 
30 anos (Riikonen, 1995; Riikonen 2007) varie de 1,6 a 4,3 para cada 10.000 
nascidos vivos, enquanto sua prevalência varia de 0,14 a 0,52 para cada 1.000 
crianças, com média de 0,25 para cada 1.000 crianças (Frost e Hrachovy, 2003). 
Riikonen et al. (1979), em um estudo realizado na Finlândia entre 1960 e 
1976, analisaram 107 crianças com espasmos infantis (62 do sexo masculino, 45 do 
sexo feminino) e observaram que sua incidência permaneceu praticamente 
inalterada quando comparados os períodos 1960 a 1966, 1967 a 1971 e 1972 a 
1976, com incidências de 4,2/10.000, 3,8/10.000 e 4,2/10.000 nascidos vivos, 
respectivamente. Por outro lado, em um estudo retrospectivo realizado no Canadá 
entre 1978 e 1998, envolvendo 75 crianças com SW, obteve-se uma incidência de 
apenas 3,1/10.000 nascidos vivos. Os autores consideraram a possibilidade de um 
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possível decréscimo nesta incidência, porém sugeriram a necessidade de um estudo 
com maior número de casos para confirmar tal decréscimo (Brna et al., 2001). 
 
1.3 Definição e aspectos clínicos 
 
A SW é a síndrome epiléptica grave mais comum no primeiro ano de vida, 
sendo classicamente caracterizada pela tríade formada por espasmos infantis, 
retardo neuropsicomotor e hipsarritmia, embora o retardo possa estar ausente ao 
início do quadro (ILAE, 1989). Os espasmos podem ser em flexão, extensão ou 
ainda, mais freqüentemente, eles podem ser mistos, em flexão e extensão. O seu 
pico de incidência ocorre entre as idades de 4 e 7 meses (ILAE 1989), iniciando, na 
maior parte dos casos, antes dos 12 meses de idade (Vigevano et al. 1993; Ohtahara 
et al., 1993; Koo e Hwang, 1996; Okumura et al. 1998; Hamano et al., 2003). 
Dulac (2001) e Riikonen (2007) relataram que a síndrome, tipicamente, se 
manifesta em crianças entre 3 e 7 meses e raramente após um ano de idade, 
dado este corroborado em outro estudo de Riikonen e Donner (1979) que 
observaram início incomum após os dois anos de idade. Outros autores, 
entretanto, observaram ocorrência de SW após um ano de idade em uma 
proporção considerável de pacientes (Bednarek et al., 1998), havendo inclusive 
relatos de início ainda mais tardio, entre os 7 e 8 anos de idade, embora raros 
(Vigevano et al., 2001 e Gobbi et al., 1987). 
Em 1991, durante o Workshop da ILAE Commission on Pediatric Epilepsy 
reportou-se que os espasmos infantis “transcendem as idades e podem ocorrer 
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no lactente e na infância”. Considerou-se ainda que espasmo infantil é apenas um 
tipo de crise epiléptica não necessariamente relacionado à SW. Sugeriu-se o 
termo mais genérico “espasmo epiléptico” como mais apropriado para caracterizar 
este tipo de crise, reservando-se o termo “espasmos infantis” apenas para os 
espasmos do primeiro ano de vida (Commission on Pediatric Epilepsy of the 
International League Against Epilepsy, 1992). 
Ainda que historicamente as crises características da SW tenham sido 
denominadas como espasmos infantis, em 2001 a nova proposta da Comissão de 
Classificação e Terminologia da ILAE propôs sua substituição por espasmo 
epiléptico e o definiu como uma súbita flexão, extensão, ou extensão e flexão, 
predominantemente envolvendo os músculos proximais dos membros, 
particularmente dos superiores e o tronco, duração aproximada de um segundo, 
geralmente consistindo em uma contração muscular mais prolongada que a crise 
mioclônica, porém não tão duradoura quanto uma crise tônica, ocorrendo 
geralmente em salvas. 
Fusco et al. (1993) definiram espasmos epilépticos como crises 
caracterizadas por contrações axiais breves em flexão, extensão ou mistas, sendo 
estas últimas as mais comuns, com flexão axial e extensão com abdução dos 
braços. Anteriormente havia sido referido que os espasmos epilépticos 
apresentam características bifásicas em função da breve contração tônica, 
seguida de uma fase lenta de relaxamento de cerca de dez segundos (Kellaway 
et al., 1979). Formas mais sutis como careteamento e inclinação da cabeça para 
frente também podem ocorrer (Blume et al., 2001). 
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Em 2004, Lux e Osborne propuseram a utilização do termo “espasmo 
clínico” para descrever um fenômeno clínico paroxístico, não necessariamente de 
natureza epiléptica, reservando-se o termo “espasmo epiléptico” apenas para 
qualificar um evento ictal inequivocamente epiléptico. Espasmos clínicos foram 
descritos como movimentos breves (em torno de um segundo), ocorrendo isolados 
ou síncronos, envolvendo a cabeça, tronco e membros, podendo ser em flexão, 
extensão ou mistos e simétricos (Lux e Osborne, 2004). Por outro lado, espasmos 
epilépticos foram definidos como espasmos clínicos associados a padrões 
eletrográficos interictal e ictal consistentes com o diagnóstico de epilepsia, porém 
não necessariamente hipssarritmia ou outro padrão específico (Lux e Osborne, 
2004). Propuseram, em resumo, que espasmos não ocorreriam exclusivamente nas 
epilepsias, nem estariam sempre associados ao padrão hipsarrítmico. 
 
1.4. Classificação 
 
De acordo com a Classificação Internacional das Epilepsias e Síndromes 
Epilépticas da ILAE, de 1989, a SW encontra-se colocada no grupo das 
Epilepsias Generalizadas Sintomáticas ou Criptogênicas, juntamente com a 
Síndrome de Lennox-Gastaut (SLG), Epilepsia Mioclono-astática e Epilepsia com 
Ausência Mioclônica, as quais têm em comum o fato de serem epilepsias idade-
relacionadas, associadas a fatores etiológicos diversos que, na maioria dos 
casos, apresentam prognóstico reservado. Várias outras propostas de 
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classificação foram publicadas, mas a que permanece vigente é esta instituída 
pela ILAE em 1989. 
Esta classificação da SW em sintomática ou criptogênica tem relevância 
prognóstica, uma vez que casos sintomáticos geralmente apresentam maior 
refratariedade ao tratamento medicamentoso. Este grupo sintomático é 
caracterizado pela presença de sinais de danos cerebrais prévios (retardo 
neuropsicomotor, sinais neurológicos positivos, sinais radiológicos ou outros tipos 
de crises) ou por ter etiologia definida, enquanto no grupo criptogênico não há 
evidências clínicas ou laboratoriais de uma etiologia subjacente (ILAE 1989, 
Hrachovy, 2003; Vigevano, 1993). Entretanto, a classificação de 1989 não 
reconhece a SW idiopática, embora vários autores tenham relatado a sua 
existência (Dulac et al., 1993; Vigevano et al., 1993; Ohtahara et al. 1993). SW 
idiopática compreenderia casos idade-dependentes nos quais não se detecta 
lesões estruturais subjacentes nem anomalias neurológicas, e estariam 
associadas a uma predisposição genética. 
Em 2001, foi publicada uma nova proposta de classificação pela ILAE em 
que a SW passaria a integrar o grupo das Encefalopatias Epilépticas, juntamente 
com a Síndrome de Lennox-Gastaut, Encefalopatia Mioclônica Precoce, Síndrome 
de Ohtahara, Síndrome de Landau-Kleffner, Síndrome de Dravet, Estado de Mal 
Mioclônico nas Encefalopatias Não Progressivas e a Epilepsia com Ponta-onda 
Contínua durante o Sono de Ondas Lentas (Engel, 2001). Nesta nova proposta 
sugeriu-se substituir o termo criptogênico por “provavelmente sintomático”, pois 
deste grupo fazem parte síndromes nas quais a etiologia não pode ser 
determinada pelos métodos diagnósticos atualmente utilizados, porém muitas 
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vezes apresentam indícios que sugerem uma provável relação com um substrato 
lesional. 
 
1.5. Etiologias 
 
A SW possui diversas causas, porém, seu mecanismo fisiopatológico 
permanece ainda desconhecido. O tipo de etiologia pode sem dúvida influenciar 
suas características clínicas e eletrográficas. Em pacientes com SW decorrentes 
de lesões focais a idade de início da epilepsia pode variar dependendo da 
topografia da lesão, com anormalidades estruturais occipitais produzindo em geral 
espasmos mais precocemente do que as lesões frontais (Koo e Hwang, 1996). 
Entretanto, isto não é observado nos casos de displasia cortical focal, implicando 
que a idade de início na realidade está relacionada a ambos, tanto à etiologia 
quanto à topografia da lesão. Malformações extensas como a 
hemimegalencefalia, síndrome de Aicardi ou lisencefalia promovem um atraso 
neuropsicomotor detectável antes mesmo do início da epilepsia que geralmente 
começa muito precocemente, podendo inclusive evoluir com crises parciais antes 
do surgimento dos espasmos (Dulac, 2001). 
O grupo sintomático é o mais freqüente na maioria das séries publicadas, 
correspondendo a cerca de 80% dos casos de SW, enquanto os demais 20% 
pertencem ao grupo criptogênico (Dulac, 2001, Riikonen 2007). Bednarek et al. 
(1998) relataram 50% de casos sintomáticos, Lombroso (1983) encontrou 59% 
em sua série, enquanto Ohtahara et al. (1993) observaram casos sintomáticos em 
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63,4% de seus pacientes. Nos casos sintomáticos, admite-se que os espasmos 
infantis sejam uma resposta idade-dependente do cérebro a diversas etiologias 
(Kellaway et al., 1979). 
Riikonen (1995) analisando 208 crianças com SW observou a seguinte 
incidência de fatores etiológicos identificáveis: malformações cerebrais ou síndromes 
malformativas e esclerose tuberosa em 22% das crianças; hipoglicemia neonatal 
sintomática em 15%, causas familiares e metabólicas em 8%, insultos no nascimento 
em 7% e infecções precoces em 4%. Fatores pré-natais e perinatais desconhecidos 
foram observados em 18% dos casos, sendo considerada criptogênica em outros 
18% dos casos. Em outro estudo envolvendo 36 crianças com SW, Ohtsuka et al. 
(1996) observaram 91,7% (33 crianças) de casos sintomáticos (causas pré-natais em 
18, perinatais em 4, pós-natal em 1, desconhecidas em 10) e 8,3% (3 crianças) de 
casos idiopáticos. Dentre os casos sintomáticos, Hughes e Long (1986) 
demonstraram que 15 a 56% deles eram decorrentes de fatores perinatais, 10 a 30% 
pré-natais e 8 a 14% pós-natais. 
As diversas etiologias são, portanto, agrupadas de acordo com a época de 
ocorrência do insulto em pré-natais, perinatais e pós-natais. Causas pré-natais 
são muito freqüentes, porém sua prevalência varia nos diferentes estudos. 
Matsumoto et al. (1981) observaram etiologias pré-natais em 36,5% de sua série 
enquanto Ohtahara et al. (1983), em um estudo envolvendo 180 casos de SW, 
observaram em 42,8% dos pacientes, sendo a esclerose tuberosa a etiologia mais 
freqüente, seguida por anomalias cromossômicas, malformações cerebrais 
(disgenesia cerebral, porencefalia, hidrocefalia, síndrome de Aicardi, microcefalia, 
holoprosencefalia, hidranencefalia, angioma cavernoso), anomalias múltiplas, 
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fenilcetonúria, forma biotina-responsiva e outros. Estes autores identificaram 
etiologia perinatal em 13,9% dos casos, pós-natal em 6,7%, etiologias 
indeterminadas em 26,7% e SW idiopática em 10% dos pacientes. 
A evolução das diferentes técnicas de neuroimagem como a TC, RM, 
tomografia por emissão de pósitron (PET) e a tomografia computadorizada por 
emissão de fóton único (SPECT) tem contribuído muito para a elucidação da 
etiologia e conseqüentemente para o aumento do número de casos 
diagnosticados como sintomáticos. Lesões displásicas corticais são as 
anormalidades estruturais mais comuns, observadas nas RM de crânio em 
crianças com SW, embora muitas destas lesões possam apenas ser detectadas 
utilizando-se PET-SCAN (Juhász et al., 2001). Chugani et al. (1996) estudando o 
papel do PET-SCAN em 140 casos de SW, observaram que a maioria dos casos 
criptogênicos demonstrava anormalidades focais do metabolismo cerebral. 
Naqueles casos posteriormente submetidos à cirurgia de epilepsia, displasia 
cortical focal foi o achado neuropatológico mais freqüente. 
Com os avanços no tratamento cirúrgico da SW, o diagnóstico de lesões 
patológicas cirurgicamente tratáveis, como as displasias corticais, tornou-se 
essencial. Vigevano et al. (1994) relataram incidência variando de 2 a 21% dos 
casos e observaram que crianças com displasias frequentemente apresentam 
crises focais precedendo ou associadas aos espasmos, anormalidades focais no 
EEG e em geral, respostas não satisfatórias ao tratamento medicamentoso. 
Chugani et al. (1993) relataram 23 crianças com SW tratadas cirurgicamente, 
sendo que 15 delas foram submetidas à ressecção focal e as outras 8 crianças à 
hemisferectomia. Após seguimento médio de 28 meses, 15 crianças delas 
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estavam livres de crises, 3 obtiveram controle de 90% das crises, 1 teve controle 
de 75% e apenas 4 não se beneficiaram do procedimento cirúrgico. 
Dentre as numerosas causas pré-natais de SW estão várias síndromes 
neurocutâneas (NCS) como a esclerose tuberosa (ET), nevus linear sebáceo, 
incontinência pigmentar e hipomelanose de Ito, sendo estas malformações 
usualmente demonstradas por investigações neurorradiológicas (Barckovich, 
1990) ou estudos neuropatológicos (De Recondo et al., 1972; Hauw et al., 1977; 
Choi et al., 1981; Ross et al., 1982). 
Tem-se descrito ainda formas familiares de SW ligadas ao X, cujo locus é o 
Xp22 que expressa o gen ARX (do inglês, aristaless-related homeobox gene), que 
é responsável por um amplo espectro de distúrbios como a SW ligada ao 
cromossomo X, retardo mental ligado ao X e lisencefalia com anormalidades 
genitais ligadas ao X (Patterson et al., 2003). Outros autores também relataram 
mutações deste gene promovendo espasmos infantis, crises miclônicas e distonia 
associada ao retardo mental (Kalscheuer et al., 2003). 
Ainda dentro das causas pré-natais de SW Ohtahara et al. (1993) 
encontraram anomalias cromossômicas em 13% de seus pacientes, dentre elas a 
trissomia do 21, enquanto Canafoglia et al. (2001) descreveram mais recentemente 
fenótipos epilépticos associados com doença mitocondrial em 17% das crianças. 
Erros inatos do metabolismo também se associam a SW, incluindo a deficiência de 
biotinidase, a dependência de piridoxina, a fenilcetonúria, a tirosinemia 3, as 
acidemias orgânicas (isovalérica, propiônica e metilmalônica), dentre outros 
(Campistol, 2000). É, portanto, essencial a realização de estudos metabólicos nos 
pacientes com SW, principalmente quando a etiologia é desconhecida, visto que o 
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diagnóstico de uma doença metabólica modifica o prognóstico, tratamento e 
aconselhamento genético, já que algumas delas têm base genética e podem ser 
corrigidas com terapias específicas. Por fim as causas pré-natais de SW incluem 
ainda as infecções do SNC que representam 3 a 11% dos casos em algumas séries 
(Riikonen, 1993). Sífilis, toxoplasmose, rubéola e citomegalovírus constituem a 
maioria dos casos, principalmente a infecção por citomegalovírus que pode ser 
encontrada em até 11% dos casos (Riikonen e Donner, 1979). 
Causas perinatais de SW ocorrem em 18 a 80% dos casos (Lacy e Penry, 
1976; apud Cusmai et al., 1993) e incluem a asfixia neonatal e parto anormal 
grave o suficiente para manifestar sintomas já no período neonatal (Ohtahara et 
al., 1993), além de hemorragia intracraniana, hipoglicemia e síndrome 
respiratória (Hamano et al., 2003). Deste grupo fazem ainda parte as lesões 
difusas devido a encefalopatia hipóxico-isquêmica (EHI) e lesões focais, como a 
porencefalia, causada por transtornos cerebrovasculares que ocorrem no 
período entre 28 semanas de gestação e os primeiros sete dias de vida (Cusmai 
et al., 1993). 
O prognóstico geralmente é reservado e muitos pacientes apresentam 
déficit neurológico grave, como paraplegia ou quadriplegia espástica, crises 
epilépticas e retardo mental. Em um estudo retrospectivo incluindo 32 crianças 
com SW sintomática causada por insulto perinatal observaram-se lesões 
porencefálicas unilaterais com topografia e extensão variáveis em 46,8% dos 
casos, leucomalácia periventricular (LPV) em 37,5% e atrofia cerebral bilateral 
difusa em 15,6% (Cusmai et al., 1993). A EHI pré ou perinatal constitui até 80% 
dos casos sintomáticos em algumas séries (Watanabe et al., 1973). 
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Causas pós-natais incluem eventos pós-natais definidos, como as 
meningoencefalites e encefalites agudas (Cusmai et al., 1993), além de tumor 
cerebral, hemorragia e traumatismos. São as causas menos freqüentes de SW 
sintomática. Ohtahara et al. (1993) encontraram etiologias pós-natais em 6,7% de 
seus pacientes e Matsumoto et al. (1981) em 8,5% de seus casos. 
As infecções pós-natais do SNC mais descritas compreendem as 
meningites bacterianas, meningoencefalites por vírus, como adenovírus e 
enterovírus, e encefalite por herpes simples (Riikonen, 1993). Tumores cerebrais 
associados com SW são raros. Asanuma et al. (1995) relataram dois casos de 
SW e tumores cerebrais, um com hamartoma hipotalâmico e o outro com 
oligoastrocitoma misto. 
A SW pode ainda ocorrer no contexto da evolução de outras síndromes 
epilépticas. Aproximadamente 50% dos pacientes com a Encefalopatia Epiléptica 
Infantil precoce com surto-supressão ou Síndrome de Ohtahara poderão evoluir 
para SW (Ohtahara et al. 1997) 
 
1.6. Aspectos eletrográficos 
 
Quanto ao padrão eletrográfico, desde a descrição inicial da hipsarritmia por 
Gibbs e Gibbs (1952), variações ou modificações do padrão originalmente descrito 
vêm sendo relatadas. O padrão clássico descrito por Gibbs e Gibbs é encontrado 
em 7 a 75% dos pacientes com SW (Alva-Moncayo et al., 2002; Jeavons e Bower, 
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1964). Gastaut et al. (1964) descreveram a variante rápida da hipsarritmia, 
Ohtahara (1965) observou um outro padrão de hipsarritmia, a assimétrica e Hoefer 
et al. (1963) caracterizaram a hipsarritmia com surto-supressão. 
Mais tarde Hrachovy et al. (1984) estudando 290 monitorizações com VEEG 
de 24 horas em 67 pacientes com espasmos infantis, com idades entre 1 e 43 meses 
de vida, identificaram cinco variantes da hipsarritmia. Estes autores sugeriram o 
termo hipsarritmia modificada em substituição ao termo variante da hipsarritmia, pois 
observaram que elas não necessariamente evoluem do padrão clássico da 
hipsarritmia. Os padrões de hipsarritmia modificada considerados foram: 
1. Hipsarritmia com aumento da sincronização inter-hemisférica: 
hipsarritmia não necessariamente contínua, apresentando um grau de 
sincronia e simetria inter-hemisférica interposto com trechos de 
hipsarritmia clássica. Ocorre nas crianças que apresentam persistência 
da condição por meses ou anos, particularmente as que apresentam 
uma transição para a Síndrome de Lennox-Gastaut (SLG); 
2. Hipsarritmia assimétrica: este padrão também é referido como hemi-
hipsarritmia ou hipsarritmia unilateral, sendo caracterizado pela 
presença de hipsarritmia, com consistente assimetria de amplitude entre 
os hemisférios. É sempre associada com anormalidades estruturais. A 
hipsarritmia pode estar presente no hemisfério comprometido ou no 
normal. 
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3. Hipsarritmia associada a paroxismo epileptiforme persistente e 
localizado: neste padrão há uma atividade epileptiforme focal do tipo 
espícula ou onda aguda claramente distinguível do padrão 
hipsarritmico. Em alguns casos, crises eletrográficas focais podem 
ocorrer associadas a crises clínicas parciais ou a salvas de espasmos. 
Tais focos podem persistir após o desaparecimento espontâneo ou 
decorrente do tratamento da hipsarritmia. 
4. Hipsarritmia com períodos de atenuação de voltagem: hipsarritmia com 
trechos de atenuação que podem ser generalizados, regionais ou 
localizados. Nestes períodos o padrão de alta voltagem é interrompido por 
trechos de atenuação da voltagem que podem durar de 2 a 10 segundos, 
de localização variável e podem repetir de maneira periódica resultando 
num padrão semelhante ao surto-supressão (Hoefer et al., 1963). 
Monitorização prolongada tem detectado a presença deste padrão 
especialmente durante o sono sem movimento rápido dos olhos (NREM) e 
a atenuação da atividade de base pode, muitas vezes, estar associada 
clinicamente aos espasmos, embora um paciente, em um período de 24 
horas, possa apresentar até centenas de episódios de atenuação e não 
necessariamente estar acompanhado por espasmos clínicos. 
5. Hipsarritmia lenta: este padrão é caracterizado pelo predomínio de 
atividade lenta de alta voltagem, bilateral e assíncrona com poucas 
espículas ou ondas agudas muito pequenas. Esta variante já havia sido 
relatada por Gibbs e Gibbs em 1952. 
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Um mesmo paciente pode apresentar mais de um tipo de hipsarritmia 
modificada. A hipsarritmia apresenta mudança gradual com a idade, tornando-se 
menos desorganizada com maior sincronização inter-hemisférica (Hrachovy 
1984). Assim como os espasmos, a hipsarritmia também desaparece com a 
idade, 94% até os 5 anos e 100% até 7 anos (Livingston et al., 1958). Vários 
padrões eletrográficos podem ser vistos após o desaparecimento da hipsarritmia. 
Raramente o EEG é normal (Frost e Hrachovy, 2003). 
Um estudo de seguimento de pacientes com SW mostrou que 50% dos 
pacientes tinham EEG normal, 46% focal ou outras anormalidades e 4% 
continuavam com hipsarritmia (Jeavons et al., 1970). Outro estudo analisando 
a evolução do padrão eletrográfico realizado num período de aproximadamente 
11 anos demonstrou que a hipsarritmia evoluía mais freqüentemente para 
descargas focais ou para espícula-onda generalizada, embora clinicamente 
tivessem sido observadas crises tônicas (Watanabe et al., 1993). 
Durante as fases de transição da SW para a SLG ocorre uma hipsarritmia 
modificada com aumento da sincronização inter-hemisférica ou espícula-onda 
lenta desorganizada (Ohtsuka et al., 1989). Esses padrões também ocorrem em 
casos que não evoluem para SLG. 
 
 
  
18
1.7. Fisiopatologia 
 
A fisiopatologia da SW ainda não está completamente elucidada. Apesar 
de existirem muitos estudos neurofisiológicos e neuropatológicos, o substrato 
fisiopatológico dos espasmos e a localização do seu principal gerador são 
obscuros e controversos. Para uma explicação plausível desta síndrome diversas 
hipóteses têm sido postuladas. De modo geral acredita-se que os espasmos 
constituem uma resposta inespecífica de um cérebro imaturo a qualquer insulto 
(Appleton, 1993). A idade em que se inicia a SW coincide com o período crítico 
das formações dendríticas e da mielinização, o que pode contribuir na sua 
fisiopatologia (Adams e Victor, 1989). Após o período neonatal até a idade de 
aproximadamente 5 ou 6 meses, as convulsões são manifestações relativamente 
raras. Há um limiar convulsivo elevado nesta idade. A partir deste período as 
influências inibitórias declinam e a propagação das descargas é mais facilitada, 
dando margem ao surgimento de epilepsia generalizada. Nesta idade a incidência 
de espasmos infantis é alta. 
Não há um fator único identificado como fundamental na patogênese dos 
EI. Várias etiologias podem levar ao quadro em determinado estágio de 
maturação do SNC (Riikonen, 1983). Dentre as hipóteses fisiopatológicas, supõe-
se que as interações entre o córtex e estruturas subcorticais tenham um papel 
fundamental na geração dos espasmos. Neste cenário, há aqueles que defendem 
um papel primordial para o tronco cerebral na fisiopatogênese dos mesmos 
(Hrachovy et al., 1981), particularmente o sistema serotoninérgico da ponte. 
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Hrachovy e Frost (1989) publicaram um modelo de EI sugerindo que o 
rompimento de certas áreas colinérgicas e monoaminérgicas dentro da região da 
formação reticular pontina, envolvido no controle do ciclo do sono, poderia ser o 
defeito primário nesta desordem. Apoiando esta hipótese incluem estudos que 
documentaram o distúrbio no metabolismo de monoamina em pacientes com EI 
(Coleman, 1971). Outros autores propõem como hipótese a existência de córtex 
cerebral anormal influenciando estruturas subcorticais e resultando nos espasmos 
(Chugani et al., 1992). Há ainda os que enfatizam a importância da interação 
entre córtex e estruturas subcorticais e a necessidade de disfunção de ambas 
contribuindo para a epileptogênese. Neste modelo, os espasmos infantis seriam 
decorrentes de uma interação anormal entre a circuitaria cortical e subcortical 
mais do que a anormalidade de uma área isolada (Lado e Moshé, 2002). A 
regulação ineficiente das estruturas subcorticais sobre o córtex, e o córtex 
anormal com ineficiente regulação descendente seriam fatores importantes na 
geração de crises epilépticas de tal natureza. 
Chugani et al. (1992) utilizaram a tomografia por emissão de pósitron (PET) 
para avaliar taxas metabólicas cerebrais para glicose em 44 crianças com espasmos, 
na tentativa de definir os substratos neuroanatômicos que mediam estas crises. 
Estes investigadores encontraram um aumento simétrico na taxa metabólica no 
núcleo lenticular. Além disso, embora não estatisticamente significante, o tronco 
cerebral pareceu ser visualmente mais proeminente em 21 crianças. Foi postulado 
que lesões focais, através de interações funcionais anormais com núcleos da rafe do 
tronco cerebral, causem anormalidades nas projeções das fibras serotoninérgicas 
para o córtex. Estudos do metabolismo cerebral mediante PET apóiam a participação 
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de estruturas subcorticais na origem dos espasmos e da hipsarritmia ao demonstrar 
um incremento simétrico da atividade metabólica no núcleo lenticulado e no tronco 
cerebral (Chugani et al., 1992). 
Pinard et al. (1993) relataram 2 pacientes com SW criptogênica refratária 
ao tratamento clínico submetidos à calosotomia total. Depois da intervenção 
cirúrgica os espasmos tornaram-se assimétricos e a hipsarritmia de bilateral se 
transformou em unilateral, o que sugere que uma via cortico-cortical através do 
corpo caloso é importante na generalização da hipsarritmia. 
Têm sido sugeridos ainda outros mecanismos fisiopatológicos para os EI, 
como por exemplo, a hipótese de que o hormônio liberador de corticotropina 
(CRF) poderia desempenhar um papel no mecanismo dos espasmos infantis 
(Baram, 1993). De acordo com este modelo, este hormônio seria liberado em 
quantidades excessivas, como resultado de estresse e injúria. A ocorrência de 
elevados níveis deste hormônio em uma determinada fase do desenvolvimento 
(com abundância de receptor CRF) é postulada como suficiente para produzir 
alterações epileptogênicas no tronco cerebral que resultam na produção de 
espasmos (Baram, 1992). Outra hipótese é a de que espasmos infantis resultem 
de um defeito do sistema imunológico (Hrachovy et al., 1989), proposto em função 
de achados que indicam que o sistema imune está alterado nos pacientes com EI, 
como a presença de maior número de células B ativadas e células T no sangue 
periférico dos pacientes com espasmos infantis (Hrachovy et al., 1985), e a 
presença de antígeno leucocitário humano anormal em pacientes com espasmos 
infantis (Hrachovy et al., 1988). 
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Distúrbios metabólicos e bioquímicos também têm sido relatados em 
pacientes com espasmos infantis, incluindo disfunção das vias metabólicas para a 
piridoxina, aminoácidos, como o glutamato, aspartato e ácido gama aminobutírico, 
e neuropeptídeos, como ACTH (Frost e Hrachovy, 2003). 
 
1.8. Diagnóstico 
 
Várias metodologias de investigação diagnóstica ampliaram os 
conhecimentos sobre a SW e a evolução destes métodos ao longo dos anos tem 
contribuído para a identificação das etiologias em um número cada vez maior de 
crianças. Dentre eles temos a TC e a RM de cérebro que se tornaram 
fundamentais na identificação de anomalias morfológicas e estruturais do SNC. 
Por outro lado o uso sistemático da monitorização por VEEG possibilitou análise 
detalhada dos espasmos, a identificação de outros tipos de crises especialmente 
no caso de malformação do SNC, além da quantificação precisa das crises. 
Outros exames de neuroimagem funcionais como o SPECT e o PET colaboram 
adicionalmente para a identificação de anomalias focais em casos criptogênicos. 
Todos estes métodos ampliaram tanto as possibilidades de diagnóstico quanto de 
tratamento, especialmente o tratamento cirúrgico. 
Testes para a identificação de erros inatos do metabolismo (EIM) e 
distúrbios genéticos associados às pesquisas das causas metabólicas e 
cromossômicas são outros testes importantes para o diagnóstico das possíveis 
causas da SW. 
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1.9. Tratamento 
 
Sorel e Dusaucy-Bauloye (1958) descreveram o primeiro tratamento efetivo 
de SW, relatando o uso do ACTH no controle dos espasmos e no 
desaparecimento da hipsarritmia. Desde então numerosos estudos têm reportado 
a eficácia do ACTH, corticosteróides, e recentemente, anticonvulsivantes mais 
tradicionais no tratamento da SW (Hrachovy e Frost, 2003). Diversos fármacos 
têm demonstrado sua utilidade, porém os corticóides e a vigabatrina são 
presentemente os medicamentos de eleição. 
A respeito dos corticosteróides, alguns autores observaram grandes 
diferenças entre a prednisona e o ACTH, verificando que a resposta ao ACTH era 
superior (Baram et al., 1996). A dose recomendada e a duração do tratamento 
são extremamente variáveis entre os diversos estudos e centros de epilepsia, não 
existindo ainda um consenso sobre dose e tempo de tratamento ideal para o 
controle da SW. 
Outras drogas, como ácido valpróico, benzodiazepínicos e piridoxina, têm 
sido utilizadas em grande número de estudos, porém a resposta terapêutica não é 
comparável à do ACTH. A vigabatrina é uma droga que inibe a GABA 
transaminase, aumentando os níveis cerebrais de GABA. Publicações recentes 
têm relatado a eficácia desta droga no tratamento da SW, principalmente quando 
secundária à Esclerose Tuberosa (Chiron et al., 1991). A dose pode variar entre 
90 e 200mg/kg/dia e recomenda-se utilizá-la por três meses devido ao risco de 
complicações visuais. 
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A piridoxina proporciona resposta terapêutica aceitável em alguns relatos 
(Ohtsuka et al., 1987). Caraballo et al. (2004) referem uma boa eficácia da 
piridoxina em crianças com SW associada a síndrome de Down. Deve-se 
ressaltar a importância da piridoxina naqueles casos em que a etiologia da SW 
não está definida, podendo então ser utilizada como o primeiro fármaco, em 
doses de 200 a 400 mg/dia, com avaliação da resposta eletroclínica. 
Diversos estudos foram realizados envolvendo uma grande variedade de 
DAE, dentre elas topiramato (TPM), lamotrigina (LTG), felbamato (FMB) e 
zonisamida (ZNS). Glauser et al. (1998) testaram doses crescentes de TPM em 
11 crianças com SW e obtiveram resposta positiva em 45% delas, caracterizada 
por redução maior do que 50% dos espasmos. Cianchetti et al. (2002) 
descreveram 3 pacientes com SW que não haviam respondido à VGB e ao ACTH, 
mas responderam rapidamente a baixas doses de LTG, alcançando controle das 
crises. Lotze et al. (2004) analisaram o efeito da ZNS para o tratamento da SW 
sintomática em 23 pacientes, idades de 2 a 47 meses, com controle completo das 
crises e da hipsarritmia em 26% (6 pacientes), dos quais 5 com ZNS em 
monoterapia. 
Mesmo com todo arsenal terapêutico atualmente disponível a resposta ao 
tratamento farmacológico ainda é pouco satisfatória em uma proporção 
importante dos casos, acarretando um prognóstico mais reservado para estas 
crianças. Nestes casos a dieta cetogênica pode representar uma outra opção de 
tratamento para crianças com epilepsia fármaco-resistente. Para aquelas crianças 
com SW não responsivas a nenhuma forma de terapia clínica, o tratamento 
cirúrgico precisa ser considerado, principalmente com a grande evolução dos 
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métodos de diagnóstico nas últimas décadas, que tem permitido cada vez mais a 
detecção de lesões estruturais e propiciado o seu tratamento cirúrgico com 
resultados promissores. 
A análise global de todas as opções terapêuticas atualmente utilizadas 
demonstra que o ACTH é provavelmente efetivo para o tratamento de curto prazo 
da síndrome, mas não existem evidências suficientes para recomendar tanto a 
duração do tratamento quanto a dose ideal de ACTH (Frost e Hrachovy, 2005). 
Também não há evidências suficientes para determinar se os corticosteróides 
orais são efetivos ou não. 
A vigabatrina também é possivelmente efetiva para o tratamento da SW em 
curto prazo, especialmente para aquelas associadas à ET. Devido à possibilidade 
de toxicidade retiniana é recomendável que os pacientes em uso de vigabatrina 
devam ser acompanhados por avaliações oftalmológicas periódicas. Não há 
evidências definitivas para recomendar qualquer outro tratamento para a SW e 
também para concluir qual tratamento melhoraria o prognóstico em longo prazo 
(Mackay et al., 2004). 
Os objetivos do tratamento da SW incluem o controle completo dos 
espasmos e a resolução da hipsarritmia documentada através do EEG. As 
recomendações da Academia Americana de Neurologia e da Sociedade 
Americana de Neurologia Infantil (2004) preconizam o uso do ACTH para a 
resolução dos espasmos e da hipsarritmia no curto prazo, porém, não se tem 
ainda evidência suficiente para determinar a eficácia do ACTH como terapêutica 
de longo prazo, tanto no controle das crises quanto na prevenção ou interrupção 
do comprometimento do DNPM. 
  
25
1.10. Evolução da Síndrome de West 
 
1.10.1 Controle dos espasmos infantis e evolução para outros tipos de 
crises / síndromes epilépticas 
 
Ainda que os espasmos infantis possam eventualmente ser controlados ou 
até cessar espontaneamente, para a ampla maioria dos casos a evolução não é 
satisfatória. Clinicamente, 50-70% das crianças desenvolvem outros tipos de 
crises que podem ser igualmente de difícil controle (Frost e Hrachovy, 2005) e 18-
50% deles evoluem para SLG (Glauser, 2004). 
Riikonen (1996) analisou 214 pacientes com SW seguidos por 20 a 35 
anos e observou que 147 deles sobreviveram e dentre estes 48 (33% dos 
sobreviventes) estavam com crises controladas há mais de 2 anos, 40 (27%) 
apresentavam crises parciais, 26 (17,5 %) evoluíram para SLG, em 19 (13%) a 
síndrome epiléptica era indeterminada e em 14 casos (9,5%) os dados eram 
insuficientes para avaliação. Foi observado que os espasmos cessaram antes dos 
2 anos de idade em 65% dos casos e persistiram após os 3 anos em apenas 3% 
dos pacientes. 
Frost e Hrachovy (2003), com o objetivo de analisar a evolução da SW, 
revisaram 67 estudos publicados com pelo menos 25 pacientes. A média do 
tempo de seguimento em 52 destes estudos foi de 31 meses. Houve persistência 
de crises epilépticas em aproximadamente metade dos pacientes (mais 
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comumente tônica, parcial simples e tônico-clônica generalizada), evolução para 
SLG em 17% e persistência de EEG anormal em 61%. Certos fatores eram 
preditivos de evolução satisfatória, sendo o mais importante deles a classificação 
da SW na categoria criptogênica. A ausência de outros tipos de crises e resposta 
persistente quanto ao controle das crises, sem recidivas, também foram 
considerados fatores prognósticos positivos. 
Ohtahara et al. (1993) avaliaram o prognóstico dos espasmos infantis de 
acordo com a etiologia em 110 de 180 pacientes, os quais foram seguidos por 
mais de 3 anos, sendo definido como remissão períodos livres de crises por 
mais de um ano. O prognóstico foi desfavorável no grupo sintomático. De acordo 
com o período do insulto, a taxa de remissão da SW foi de 46,8% nos casos de 
etiologia pré-natal, 69,2% perinatal e 50% no grupo pós-natal. A taxa de 
remissão no grupo pré-natal foi significantemente menor do que no grupo 
idiopático que foi de 92,9%. 
 
1.10.2. Evolução para Síndrome de Lennox-Gastaut 
 
Aproximadamente metade dos pacientes desenvolve outros tipos de crises 
epilépticas resistentes ao tratamento clínico (Riikonen, 1982, Glauser, 2004), 
sendo que entre 17 a 50% das crianças evoluem para SLG, dependendo do 
estudo considerado. Ohtahara et al. (1993), por exemplo, observaram a transição 
da SW para SLG em 35,1% de seus casos. Cebrero et al. (1990) analisaram os 
fatores clínicos, etiológicos, eletrencefalográficos, radiológicos, terapêuticos e 
  
27
evolutivos de uma série de 31 crianças com diagnóstico de SW e encontraram 
evolução para SLG em 16% (5 casos). Riikonen (1996) encontrou 26 pacientes 
(18%) de sua série com evolução SLG enquanto Panayiotopoulos (2005) relatou 
que 50% dos casos de pacientes com SW e outras encefalopatias epilépticas 
infantis progridem para SLG. Frost e Hrachovy (2005) relataram que 50% dos 
pacientes com SW desenvolvem outros tipos de crises epilépticas fármaco-
resistentes, e aproximadamente 17% evoluem para SLG. Em outras séries, até 
50% dos casos pode evoluir para SLG (Glauser, 2004). 
Por outro lado muitos casos de SLG são sintomáticos e talvez 40% deles 
ocorram após a SW (apud Besag, 2004). Yagi (1996) acompanhou 102 pacientes com 
SLG por mais de 10 anos, sendo que 24 deles (23,5%) foram precedidos de SW. 
O início da SLG ocorre geralmente entre 1 e 8 anos, com um pico entre 3 e 
5 anos de idade e predomínio no sexo masculino (60%). É caracterizada pela 
ocorrência de múltiplos tipos de crises incluindo crises tônicas, atônicas e 
ausências atípicas, anormalidades no EEG caracterizadas por complexos 
espícula-onda lenta generalizados (1,5 a 2,5Hz) durante a vigília e ritmos rápidos 
generalizados (10 a 20 Hz) durante o sono, além de anormalidades cognitivas e 
do comportamento (retardo mental e/ou distúrbio do comportamento). As crises 
são geralmente resistentes ao tratamento farmacológico, predominando as crises 
tônicas axiais. Quanto ao controle das crises e aquisição de habilidades 
cognitivas, o prognóstico não é satisfatório, pois a maioria persiste com epilepsia 
refratária às drogas antiepilépticas (DAE), déficits neurocognitivos e episódios 
freqüentes de estado de mal epiléptico (Beaumanoir e Blume, 2002; Markand, 
2003; Panayiotopoulos, 2005). Outros tipos de crises podem estar presentes, 
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como as crises mioclônicas, crises tônico-clônicas generalizadas ou crises 
parciais (Markand, 2003). 
 
1.10.3. Morbi-Mortalidade 
 
Déficits neurológicos persistentes são comuns na SW e o desenvolvimento 
mental normal é esperado em apenas 16% dos casos (Frost e Hrachovy, 2005). 
Retardo mental tem sido relatado em 71 a 80% das crianças que tiveram 
espasmos infantis, sendo severo em mais da metade deles. Inicialmente há 
estagnação da evolução com interrupção das aquisições no momento em que os 
primeiros espasmos iniciam (Besag, 2004). 
A mortalidade relatada é de 5% (Glaze et al., 1988). Nos 67 estudos 
revisados Frost e Hrachovy (2003) encontraram mortalidade média de 12% e 
déficits neurológicos em 44%. 
O desafio para o clínico é intervir o mais precocemente possível e 
prescrever o tratamento apropriado, medicamentoso ou cirúrgico, visando abolir a 
hipsarritmia e os espasmos infantis. Porém, o resultado também é muito 
influenciado pela causa subjacente. O prognóstico é provavelmente muito melhor 
nos casos criptogênicos do que nos sintomáticos. Nestes o prognóstico é muito 
dependente da etiologia da SW. Por exemplo, em esclerose tuberosa, a 
localização dos túberes no lobo temporal parece estar associada com o 
desenvolvimento de autismo (Besag, 2004). 
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2.1. Justificativa 
 
Frente aos desafios impostos pela nossa atuação em um hospital 
universitário terciário, referência para casos mais graves, e dentro de um 
ambulatório especializado de epilepsia infantil em que questionamentos diários 
são levantados sobre o diagnóstico clínico, o tipo de síndrome epiléptica, o 
diagnóstico etiológico, a refratariedade das crises, incluindo acompanhamento de 
número expressivo de casos de SW, surgiu esta proposta de avaliar 
detalhadamente a evolução clínica e eletrencefalográfica de crianças com a SW 
que exerce um efeito devastador sobre o desenvolvimento neurológico e cognitivo 
das crianças acometidas. 
 
2.2. Objetivos 
 
Analisar as principais características clínicas, etiológicas, 
eletrencefalográficas e evolutivas de pacientes com SW seguidos no Ambulatório 
de Epilepsia Infantil do Hospital São Paulo, Universidade Federal de São Paulo, 
com ênfase em: 
1. Caracterização e análise dos dados demográficos. 
2. Cálculo do tempo percorrido entre diagnóstico e controle da SW. 
Influência deste tempo para a evolução clínica (refratariedade e tipo de 
epilepsia ao final de seguimento). 
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3. Avaliação das DAEs envolvidas no controle da SW. 
4. Estudo da etiologia da SW e sua influência na evolução clínica 
(refratariedade e tipo epilepsia ao final do seguimento). 
5. Análise sobre as recidivas da SW. 
6. Estudo sobre os padrões eletrográficos e tipos de crises desenvolvidos 
após a SW. 
7. Análise sobre a evolução para SLG.  
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3 PACIENTES E MÉTODOS 
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3.1. Descrição do estudo 
 
Trata-se de um estudo retrospectivo em que foram incluídos pacientes 
admitidos no Hospital São Paulo da Escola Paulista de Medicina, Universidade 
Federal de São Paulo, entre março de 2006 a dezembro de 2007, com 
diagnóstico clínico e eletrográfico de SW. 
Foram revisados os prontuários destes pacientes para a obtenção dos dados 
demográficos e clínicos, incluindo sexo, tempo de seguimento, intercorrências 
obstétricas e neonatais, idade de início dos espasmos infantis, tipo clínico de 
espasmos infantis, crises precedendo os espasmos, crises associadas aos espasmos, 
etiologia, tempo para controle da SW (intervalo entre o início dos sintomas e o 
momento do controle dos espasmos e desaparecimento da hipsarritmia), uso de 
ACTH e resposta clínica, DAE(s) utilizadas para no controle da SW. 
Características semiológicas dos espasmos foram obtidas a partir das 
informações dos pais e da análise do registro dos mesmos na unidade de VEEG, 
durante a fase de tratamento da SW. Estes (VEEG) eram realizados a intervalos 
de 7 a 15 dias, com duração entre 01 e 12 horas. A quantificação das salvas de 
espasmos foi obtida pela informação dos pais, já que nem todas as crianças 
tiveram espasmos registrados durante os exames. 
Para avaliar a idade de controle da SW foi feita análise retrospectiva dos 
EEGs e dos VEEG seriados. Todos os VEEGs evolutivos obtidos após o controle 
da SW também foram revisados para determinação dos padrões clínico-
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eletrográficos evolutivos da SW. Tal análise foi feita de modo independente por 
dois observadores especializados em epileptologia e eletrencefalografia infantil. 
Para a revisão dos prontuários e do VEEG de cada paciente foi utilizado 
um protocolo padronizado e previamente elaborado contendo as variáveis 
anteriormente citadas. Todos os protocolos foram preenchidos pelo médico 
pesquisador (Anexo 4). 
 
3.2. Características da população 
 
Foram estudados pacientes com SW acompanhados no Ambulatório de 
Epilepsia Infantil do Hospital São Paulo e que tiveram seguimento mínimo de um 
ano após o controle da SW, e que realizaram pelo menos um exame de VEEG 
controle com duração de 6 a 12 horas. 
 
3.3. Critérios de inclusão 
 
Foram incluídas crianças com diagnóstico de SW que: 
a) Tinham acompanhamento regular no Ambulatório de Epilepsia Infantil 
do Hospital São Paulo – UNIFESP. 
b) Possuíam um prontuário adequado, legível, com dados pessoais e de 
história clínica completos. 
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c) Tinham seguimento mínimo de um ano após controle da SW. 
d) Tinham sido submetidos, após controle clínico e eletrencefalográfico da 
SW, a pelo menos um VEEG controle com duração mínima de 6 a 12 
horas. 
 
3.4. Dados clínicos e classificação 
 
Todos os casos foram revisados e seus dados coletados de acordo com 
protocolo previamente definido (Anexo 4), sendo analisados os dados 
demográficos, dados sobre o tratamento e tipos de crises associadas. 
Para a classificação da SW foi utilizada a Classificação Internacional das 
Epilepsias e Síndromes Epilépticas de 1989, na qual a SW é classificada, de 
acordo com sua etiologia, em sintomática e criptogênica: 
a) SW sintomática: casos com etiologia definida ou sinais evidentes de lesões 
neurológicas ao exame físico ou exames de imagem. 
b) SW criptogênica: casos com DNPM normal antes do início dos espasmos e 
cujos exames de imagem não evidenciaram lesões neurológicas.  
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3.5. Investigação etiológica da SW 
 
Para a investigação etiológica foram utilizados os seguintes testes 
diagnósticos: 
a) Neuroimagem estrutural, incluindo TC e/ou RM, para detecção e 
identificação de lesões estruturais, sua natureza e topografia. 
b)  Investigação para Diagnóstico de Doenças Metabólicas: 
• Etapa 1: hemograma, enzimas hepáticas, perfil lipídico, eletrólitos, 
glicemia em jejum, gasometria venosa, testes de função renal, enzimas 
musculares, dosagem de ácido úrico, dosagem de lactato em jejum e 
pós-prandial, urina I; triagem para erros inatos do metabolismo no 
sangue e na urina. 
• Etapa 2: dosagem sérica e urinária de ácidos orgânicos, dosagem de 
lactato no líquor nos casos de suspeita clínica de erros inatos do 
metabolismo. 
• Etapa 3: quando indicado, dosagens enzimáticas, biópsia muscular, 
análise de mutações. Em caso de suspeita de doença metabólica esta 
investigação incluía ainda avaliação pela equipe especializada 
(Ambulatório de Doenças Metabólicas do Setor de Genética – 
UNIFESP). 
• Etapa 4: quando necessário durante o seguimento, re-encaminhamento 
para o Ambulatório de Doenças Metabólicas do Setor de Genética – 
UNIFESP, para reavaliação e realização de exames complementares 
específicos para esclarecimento diagnóstico. 
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3.6. Evolução da SW: classificação das crises e das síndromes epilépticas 
 
As crises e as síndromes epilépticas desenvolvidas após a SW bem como 
as crises existentes antes ou coexistindo com os espasmos infantis foram 
classificadas de acordo com as classificações internacionais vigentes. Entretanto, 
para a classificação das crises epilépticas, adaptamos a classificação de 1989 
incluindo alguns tipos de crises não definidos nela, em função do fato que certos 
dados clínicos fundamentais para classificar uma crise, como por exemplo, perda 
de consciência, não pode ser facilmente determinada em crianças pequenas. 
Incluímos assim termos como crises hipomotoras, crises bilaterais tônicas 
assimétricas, sugeridos na década de 90 com base na semiologia das crises 
epilépticas (Lüders et al. 1993, Lüders et al. 1998). 
Quanto ao tipo de epilepsia e síndrome epiléptica, classificamos os casos em: 
a) Epilepsia focal: quando a semiologia das crises ou os achados à 
investigação laboratorial determinaram uma origem localizada das 
crises. Consideramos os seguintes dados: características do EEG, crise 
eletrográfica ou eletroclínica ao VEEG. 
b) Epilepsia generalizada: quando a semiologia clínica e o padrão ictal do 
EEG demonstraram envolvimento generalizado desde o início. 
c) Epilepsia indeterminada: quando não se conseguiu definir com precisão 
a origem das crises, se focais ou generalizadas, apesar de todo o 
arsenal de investigação utilizado. 
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3.7. Tratamento 
 
A resposta ao tratamento com drogas antiepilépticas (DAE) foi definida em 
função do controle ou não das crises por no mínimo um ano. Assim, a SW foi 
considerada controlada quando não ocorressem mais espasmos clinicamente 
detectáveis e o EEG não mais demonstrasse padrão tipo hipsarritmia. 
O protocolo adotado para o tratamento clínico inicial dos pacientes com SW 
acompanhados no Ambulatório de Epilepsia Infantil da UNIFESP foi adaptado a 
partir da proposta de Heiskala et al. (1996). Sempre que havia condições clínicas 
a primeira opção foi o ACTH em baixas doses, formulação de depósito, iniciando 
com 3UI/Kg intramuscular, em dias alternados (Gomes et al., 2008). O protocolo 
de tratamento da SW encontra-se nos anexos 5 e 6. 
 
3.8. Análise dos dados de monitorização por VEEG 
 
Os registros de controle obtidos após a SW ter sido controlada durante pelo 
menos um ano foram realizados na Unidade de VEEG, utilizando o sistema 
internacional 10-20 para colocação dos eletrodos. Os registros foram adquiridos 
em aparelhos de Vídeo-EEG digital Bio-Logic®, 32 canais, duração variando de 6 
a 12 horas, incluindo sono e vigília (28 exames). Os registros foram inicialmente 
revisados em montagem bipolar longitudinal, seguidos de montagens referenciais 
utilizando Cz, Pz ou Oz como referência comum, sempre que necessário. Os 
  
39
parâmetros recomendados pela “American Electroencephalographic Society” 
foram adotados e a análise foi efetuada de forma independente por dois 
especialistas em eletrencefalografia. 
Os seguintes parâmetros foram avaliados (Anexo 4): 
1. EEG Normal versus Anormal (atividade de base, anormalidades 
inespecíficas e anormalidades específicas).  
2. Análise da atividade de base: presença de alentecimento, análise dos 
elementos de sono, presenças de elementos de sono patológicos como 
fusos extremos, simetria e assimetria. 
3. Anormalidades inespecíficas: surtos de ondas lentas regionais, 
hemisféricos ou difusos, contínuos ou intermitentes. 
4. Anormalidades específicas: paroxismos epileptiformes (espículas, ondas 
agudas, complexo espícula-onda, complexo onda aguda-onda lenta, 
complexo polispícula, complexo polispícula-onda lenta, ondas agudas 
ritmadas – ritmo recrutante e ritmos rápidos). Quanto à localização: 
regional, hemisférico, generalizado, multiregional em um ou nos dois 
hemisférios cerebrais. 
5. Padrões eletrográficos ictais: descrição da morfologia e localização do 
padrão eletrográfico ictal (como os mesmos termos da descrição da 
morfologia e localização dos paroxismos epileptiformes). 
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3.9. Evolução quanto ao DNPM 
 
A evolução do DNPM foi analisada quanto às alterações motoras, de 
linguagem e cognição, avaliando-se a melhora da interação social, além dos 
marcos de desenvolvimento esperados para a idade cronológica. Não foi aplicada 
nenhuma escala de avaliação específica do DNPM, a progressão do 
desenvolvimento neurológico, as aquisições de linguagem e a interação social 
foram avaliadas através do exame neurológico tradicional. Além disso, o 
comportamento foi avaliado durante a permanência da criança no VEEG 
aplicando-se comandos verbais e testes de reconhecimento de figuras. 
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3.10. Análise estatística 
 
As variáveis foram descritas através dos valores de média e desvio-padrão 
(variáveis quantitativas) e freqüências absolutas e relativas (variáveis 
qualitativas). Para a comparação de dois grupos em relação às variáveis 
quantitativas foi utilizado o teste não-paramétrico de Mann-Whitney e em relação 
às variáveis qualitativas o teste qui-quadrado ou o teste exato de Fisher (Rosner, 
1986). O nível de significância utilizado para os testes foi de 5%. 
 
3.11. Submissão ao Comitê de Ética 
 
Este estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética da Escola Paulista de 
Medicina – UNIFESP, sob o Protocolo de Pesquisa nº 2007-07 (Anexo B). 
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4. RESULTADOS 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  
43
No presente estudo foram analisadas 28 crianças com diagnóstico de SW 
acompanhadas no Ambulatório de Epilepsia Infantil da UNIFESP, desde o 
momento de seu ingresso no ambulatório ainda apresentando espasmos infantis 
e hipsarritmia até o controle da SW, seguido de um período de acompanhamento 
de no mínimo um ano após o controle da SW. O período total de seguimento 
destes pacientes variou de 17 a 84 meses, com tempo médio de seguimento de 
46,5 ± 13 meses. 
 
4.1. Dados demográficos 
 
Dos 28 pacientes, 19 (68%) eram do sexo masculino e 9 (32%) do sexo 
feminino. A média de idade por ocasião da admissão dos pacientes no serviço foi 
de 10,5 ± 6,3 meses. A idade de início dos espasmos infantis variou de 30 dias de 
vida à 15 meses, média de 6 ± 4 meses. Os dados referentes às faixas etárias 
estão discriminados na Figura 1. Nota-se que em 18 crianças (64%) os espasmos 
iniciaram antes dos 6 meses de vida. 
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Figura 1. Número de casos e idade de início dos espasmos infantis 
 
4.2. Antecedentes obstétricos e neonatais 
 
Em relação aos antecedentes obstétricos e neonatais 14 crianças (50%) 
apresentaram intercorrências, incluindo anóxia perinatal, prematuridade, 
distúrbios metabólicos (hipoglicemia e hipocalcemia), ocorrência de sepses, crises 
neonatais e HIV. O Anexo 1 discrimina, em detalhes, os antecedentes pré, peri e 
pós-natais de todos os pacientes. 
Ainda em relação ao período neonatal, 13 crianças (46,4%) apresentaram 
crises antecedendo ao início dos espasmos infantis (Anexo 1), sendo todas elas 
pertencentes ao grupo sintomático. Neste grupo três crianças tiveram crises 
precedendo os espasmos apenas no período neonatal. 
Os tipos clínicos das crises epilépticas que antecederam aos espasmos 
foram crises clônicas em 4 crianças (30,7%), crises tônicas em 2 (15,3%), crise 
7 (25%) 
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versiva em 1 (7,6%), hipomotora em 1 (7,6%), mais de um tipo de crises em 2 
(15,3%) e crises neonatais isoladas em 3 (23%). 
 
4.3. Diagnóstico e início do tratamento da SW 
 
O tempo decorrido entre o início dos espasmos infantis e o diagnóstico da 
SW variou de 7 dias a 11 meses. A latência entre o início dos espasmos e o início 
do tratamento apresentou esta mesma variação, uma vez que este, na maioria 
dos casos, foi instituído tão logo o diagnóstico tivesse sido estabelecido. Quase 
dois terços dos pacientes tiveram o diagnóstico confirmado ainda dentro do 
primeiro mês do início do quadro clínico e a maioria deles tiveram o tratamento 
instituído ainda no primeiro mês do início dos sintomas. Estes dados encontram-
se na Figura 2. 
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Figura 2. Intervalos entre o início da SW e o diagnóstico e o tratamento 
 
4.4. Apresentação clínica da SW 
 
O tipo de espasmo infantil mais freqüente foi o flexor, reportado em 20 
(71,4%) dos 28 pacientes, sendo 16 nos casos sintomáticos e 4 nos criptogênicos; 6 
(21,6%) crianças apresentaram espasmos em extensão, sendo 5 no grupo 
sintomático e 1 no criptogênico. Em 2 crianças não foi possível determinar o tipo 
clínico de espasmo, pois as informações eram por vezes contraditórias e as 
descrições imperfeitas. Deve-se ressaltar que estes dados foram coletados através 
da descrição dos familiares e da análise de VEEG naqueles que tiveram espasmos 
registrados durante o período de seguimento da SW. 
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Espasmos assimétricos ocorreram em 5 (17,8%) crianças, sendo 3 delas 
do grupo sintomático. Em média, os pacientes apresentaram 8 salvas de 
espasmos/dia. Embora na fase de tratamento da SW, várias crianças tivessem 
sido submetidas à VEEG diagnóstico, o tempo de registro nesta fase variou de 1 a 
12 horas, porém nem todas as crianças tiveram espasmos registrados durante a 
avaliação. 
Dezoito crianças (64,2%) apresentaram outros tipos de crises 
concomitantes com os espasmos infantis, sendo 16 (57,1%) delas pertencentes 
ao grupo sintomático. Predominaram as crises tônicas que ocorreram 
isoladamente em 3 (11%) e associadas a outros tipos de crises em 5 (18%) 
pacientes, seguidas das crises hipomotoras em 5 (18%). Das 5 crianças 
restantes, 3 delas tiveram crises clônicas e 2 crises óculo-clônicas, sendo uma 
delas em associação com crise hipomotora. 
 
4.5. Etiologia da SW 
 
Quanto à etiologia da SW, se sintomática ou criptogênica, predominou o 
grupo sintomático que era constituído por 23 crianças (82,14%), enquanto o grupo 
criptogênico era composto por apenas 5 (17,85%) crianças. A Figura 3 ilustra as 
principais etiologias e a Tabela 1 discrimina as principais etiologias dentro de 
cada grupo. 
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Figura 3. Etiologias dos casos de SW sintomática 
DDC = distúrbio do desenvolvimento cortical, EHI = encefalopatia hipóxico-isquêmica, AC = atrofia 
cerebral, MF = malformações do SNC, EM = endócrino-metabólica, INF = infecção do SNC, ECNE 
= encefalopatia crônica não evolutiva de causa indeterminada. 
 
Tabela 1. Etiologias dos casos de SW sintomática 
Etiologia N Pacientes (%) 
DISTÚRBIO DO DESENVOLVIMENTO CORTICAL 
 Esclerose tuberosa 
 Hemimegalencefalia 
 Displasia cortical 
 Esquizencefalia 
7 (25%) 
2 (7,1%) 
1 (3,6%) 
3 (0,7%) 
1 (3,6%) 
ENCEFALOPATIA HIPÓXICO-ISQUÊMICA 
 Leucomalácia periventricular 
 Prematuridade 
 Lesões isquêmicas focais 
5 (17,9%) 
3 (10,7%) 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
ATROFIA CEREBRAL  
• Focal HCD  
 Focal HCE 
 Difusa 
3 (10,7%) 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
MALFORMAÇỖES DO SNC 
 Agenesia de corpo caloso 
 Afilamento posterior do corpo caloso 
 Cisto porencefálico 
3(10,7%) 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
ENDOCRINO-METABÓLICA 
 Acidúria orgânica 
 Doença mitocondrial 
 Deficiência de Piruvato Carboxilase 
3 (10,7%) 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
INFECÇÃO DO SNC 
 Meningite bacteriana 
1 (3,6%) 
1(3,6%) 
ECINE DE CAUSA INDETERMINADA  
 Síndrome dismórfica a esclarecer 
1 (3,6%) 
1 (3,6%) 
TOTAL 23 (82,2%) 
ECINE = encefalopatia crônica infantil não evolutiva de origem não determinada; HCD = 
hemisfério cerebral direito; HCE = hemisfério cerebral esquerdo; SNC = sistema nervoso central 
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Quanto ao grupo sintomático pode-se dizer que houve um predomínio do 
distúrbio do desenvolvimento cortical (25%). Classificando os casos de SW 
sintomáticos quanto à etiologia como de causa pré-natal, perinatal e pós-natal 
encontramos um grande predomínio de SW sintomática secundária a causas pré-
natais, 16 pacientes, sendo os demais, 6 de causas perinatais e 1 de causa pós-
natal (Figura 4). O anexo 1 discrimina cada um dos pacientes. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 4. Etiologias da SW sintomática: Distribuição dos casos em relação a causas pré-
natais, perinatais e pós-natal 
 
4.6. Tratamento da SW 
 
Quando os pacientes chegaram ao nosso serviço, 93% deles vinham em uso 
de DAE. As DAEs utilizadas previamente ao nosso acompanhamento foram 
fenobarbital (PB) em 39,2%, ácido valpróico (VPA), 32%, carbamazepina (CBZ) 
3,5%, fenitoína (PHT) 3,5% e associações entre DAES 14,2%. 
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Com o diagnóstico de SW, instituímos o protocolo de acompanhamento e 
tratamento (Anexos 5 e 6). Foi feito ACTH em 15 pacientes (53,5%), obtendo-se 
boa resposta quanto ao controle da SW em 9 dos 15 que receberam ACTH 
(60%). 
Dentre os 6 que não obtiveram controle da SW com o ACTH, o controle foi 
obtido em 3 com associação de DAES (NZP + TPM + LTG; NZP + VPA + VGB; 
NZP + TPM); em 2 após cirurgia e em 1 com monoterapia utilizando NZP. Destes 
6 pacientes, 1 fez dois ciclos completos, porém suspenso devido a hipertensão; 2 
fizeram um ciclo e meio os quais foram interrompidos por picos hipertensivos e 
quadro infeccioso (GECA e desidratação grave); 2 fizeram um ciclo completo 
porem sem resposta satisfatória e 01 fez um ciclo incompleto suspenso devido a 
varicela. 
Dos 13 que não receberam ACTH o controle foi obtido com NZP em 
monoterapia em 4 pacientes, associação de DAE em 4 pacientes (com VGB; VPA; 
VPA + VGB; VPA + VGB + TPM); monoterapia com VGB em 2 casos, monoterapia 
com TPM em 2 casos e monoterapia com VPA em um caso (anexo 1). 
Em relação ao uso de ACTH, excluindo-se os pacientes em que o ciclo de 
ACTH não foi completo devido aos efeitos colaterais, levando-se em conta a 
evolução dos grupos controlados e não controlados, comparando-se com as 
outras DAE, houve diferença significativa, tendo o grupo que obteve controle uma 
maior porcentagem de casos com ACTH (p= 0,004, teste de Chi-Square). 
As faixas etárias de controle da SW variaram de 4,5 meses a 41 meses 
com média de 18,2 meses. 
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4.7. Evolução Pós-SW 
 
4.7.1 Desenvolvimento neuropsicomotor 
 
Quanto ao DNPM, nos casos criptogênicos (n=5 pacientes) dois tiveram 
atraso na linguagem, dois tiveram comprometimento de linguagem e alterações 
cognitivas e um teve déficit neuropsicomotor global. Dos pacientes com SW 
sintomática (n=23), a grande maioria, 21 casos evoluiu com déficit motor e atraso 
neuropsicomotor global e apenas um mostrou atraso na linguagem e um outro 
atraso tanto de linguagem quanto de déficit cognitivo (Tabela 2). 
 
Tabela 2. SW Criptogênica e Sintomática versus Desenvolvimento Neuropsicomotor 
DNPM SW CRIPTOGÊNICA SW SINTOMÁTICA 
Atraso Linguagem 2 (7,1%) 1 (3,6%) 
Atraso Cognitivo - - 
Déficit Linguagem e Cognitivo 2 (7,1%) 1 (3,6% 
Déficit Apenas Motor - - 
Déficit Neuropsicomotor Global (Motor/Linguagem/Cognitivo) 1 (3,6%) 21 (75%) 
DNPM = desenvolvimento neuropsicomotor 
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4.7.2. Evolução clínica – crises e síndrome epiléptica 
 
Após o controle da SW, os pacientes evoluíram de três formas: ou ficaram 
completamente livres de crises até o final do seguimento ou evoluíram para outra 
síndrome epiléptica para depois evoluírem para o controle ou ainda após evoluir 
para outra síndrome permaneceram com crises até o final do seguimento. 
Dentre o total dos 28 pacientes, 24 evoluíram para outra síndrome epiléptica 
após o controle dos espasmos infantis e desaparecimento da hipsarritmia e apenas 
4, uma vez tendo controlado os espasmos, não apresentaram outros tipos de crises 
evoluindo sem crises até o final do seguimento. Os 4 pacientes que evoluíram sem 
crises desde o controle da SW, 2 foram controlados com ACTH e 2 com NZP. 
Dos 24 pacientes que evoluíram para outra síndrome epiléptica após o 
controle da SW, 8 pacientes obtiveram o controle de suas crises até o final do 
seguimento. Dos pacientes controlados, em 1 o controle só foi possível após 
procedimento cirúrgico. 
Considerando os 28 pacientes, houve controle total das crises em 12 
crianças (42,8%) enquanto que 16 delas (57,1%) permaneceram com crises até o 
final do seguimento. O período de seguimento após o controle da SW foi de 1 ano 
no mínimo a 6 anos e 11 meses com a média de 46,5 meses. Dos 16 pacientes 
que evoluíram com crises, apenas 3, todos do grupo sintomático, evoluíram com 
SLG (10,7%) e estes permaneceram com crises de difícil controle até o final do 
seguimento. 
  
53
Dos 13 casos restantes, 10 (35,7%) evoluíram para epilepsia focal, 1 (3,6%) 
para epilepsia generalizada (outra forma não SLG) e 2 (7,1%) evoluíram com 
ambos tipos de crises, focal e generalizada, sendo classificados como epilepsia 
indeterminada. 
Naqueles que evoluíram com persistência das crises, a freqüência das crises 
foi diária em 9 (32,1%), semanal em 3 (10,7%) e as 4 restantes, exibiam crises 
raras, sendo 1 mensal (3,6%) e 3 com crises anuais (10,7%). 
Dos 12 pacientes que evoluíram com controle das crises 58,3% estavam há 
mais de 3 anos sem crises, 33,3% há mais de 1 ano e 8,3% estavam controlados 
há mais de 2 anos. 
A Tabela 3 discrimina a evolução quanto ao controle das crises, etiologia e 
achados da neuroimagem de cada paciente e a Tabela 4 discrimina os tipos de 
crises e a síndrome epiléptica dos 16 pacientes que evoluíram com crises até o 
final do estudo. 
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Tabela 3. Controle clínico, etiologia e dados de RM de crânio de todos os 
pacientes 
Paciente Controle das Crises Classificação Etiologia RM de Crânio 
1 C Sintomático Perinatal Zonas isquêmicas córtico-subcorticais PO bilaterais 
2 C CR NL 
3 C CR NL 
4 NC Sintomático Pré-Natal Agenesia de corpo caloso 
5 C Sintomático Pré-Natal Afilamento da porção posterior do corpo caloso 
6 C CR NL 
7 NC CR NL 
8 C Sintomático Pré-Natal Esclerose Tuberosa 
9 NC Sintomático Pré-Natal NL 
10 C Sintomático Pré-Natal Hemiatrofia cerebral D 
11 NC Sintomático Pós-Natal NL 
12 C Sintomático Perinatal Cisto porencefálico 
13 NC Sintomático Pré-Natal Esquizencefalia 
14 C Sintomático Pré-Natal Hemimegalencefalia 
15 NC Sintomático Pré-Natal NL 
16 C Sintomático Perinatal Lesão isquêmica focal PO D 
17 C CR NL 
18 NC Sintomático Pré-Natal Atrofia cerebral difusa 
19 NC Sintomático Perinatal LPV 
20 NC Sintomático Pré-Natal Esclerose tuberosa 
21 NC Sintomático Pré-Natal Displasia cortical focal PO E 
22 C Sintomático Perinatal LPV 
23 NC Sintomático Pré-Natal NL 
24 NC Sintomático Perinatal LPV 
25 NC Sintomático Pré-Natal Displasia cortical FE 
26 NC Sintomático Pré-Natal Displasia cortical bilateral 
27 NC Sintomático Pré-Natal Atrofia HCE 
28 NC Sintomático Pré-Natal NL 
C = controlado, CR = criptogênico, D = direita, E = esquerda, FE = frontal esquerda, LPV = 
leucomalácia periventricular, HCE= hemisfério cerebral esquerdo; M = masculino; MF = 
malformação, NC = não controlado, NL = normal, PO = parietoccipitais. 
 
Do total dos 28 casos a epilepsia focal foi a mais freqüente seguindo a SW 
em 35,7% (Tabela 4). Dos 16 pacientes com crises, 10 evoluíram com epilepsia 
focal (62,5%). Com relação à evolução da SW podemos inferir que evoluiu 
preferencialmente para epilepsia focal.  
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Tabela 4. Síndrome epiléptica e tipos de crises nos pacientes que evoluíram com 
crises após o controle da SW. 
Paciente Classificação Epilepsia Final Seguimento Tipo(s) de crise(s) 
4 EPI Indeterminada  C Tônica Generalizada 
7 EPI Focal C Tônica focal simétrica 
9 EPI Focal C Hipomotora 
11 EGS 
SLG 
C Tônica 
C Atônica 
C Ausência  
C Mioclônica 
13 EPI Focal C Clônica focal 
15 EPI Indeterminada C Tônica focal 
18 EPI General Sintom C Tônica Generalizada 
19 EPI Focal C Tônica focal 
C Hipomotora 
20 EPI Focal C Tônica focal 
C Hipomotora 
21 EPI Focal C Tônica focal 
23 EGS 
SLG 
C Tônica 
C Atônica 
C Ausência 
C Mioclônica 
24 EPI Focal C Clônica focal 
C Hipomotora 
25 EPI Focal C Tônica focal 
26 EPI Focal C Tônica 
27 EGS 
SLG 
C Tônica 
C Atônica 
C Ausência 
28 EPI Focal C Clônica focal E 
C = crise; E= esquerda; EPI= epilepsia; EGS= epilepsia generalizada sintomática; SLG= 
Síndrome de Lennox-Gastaut 
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Dos 12 pacientes controlados, 8 pertenciam ao grupo dos sintomáticos e 4 
ao dos criptogênicos. Dos 16 não controlados, 15 eram do grupo dos sintomáticos 
e apenas 1 do criptogênico. 
Dos 15 pacientes que evoluíram com persistência das crises do grupo 
sintomático, 12 eram do grupo sintomático pré-natal, 2 sintomático perinatal, 1 
sintomático pós۔natal. Dentre os 16 pacientes do grupo sintomático pré-natal, 12 
(75%) evoluíram com persistência das crises. 
No presente estudo, dos 23 pacientes com SW sintomática, 18 tinham 
anormalidades na RM de crânio, e desses apenas 2 foram submetidos a 
terapêutica cirúrgica. Do total a RM foi normal em 35,7% (n= 10) dos casos, 5 
casos de etiologia criptogênica, dos quais apenas 1 evoluiu com epilepsia focal, 3 
casos de causa endócrino-metabólica, destes 2 evoluíram com epilepsia focal e 1 
para SLG, 1 caso pós-meningite bacteriana que também evoluiu para SLG e em 1 
paciente com ECINE de etiologia não esclarecida. 
Anormalidades na RM foram detectadas em 18 (64,2%) casos. O anexo 2 
ilustra os 28 casos com a neuroimagem e o EEG evolutivo. 
 
4.7.3. Evolução do padrão eletrográfico 
 
Dos 5 pacientes do grupo criptogênico 1 (3,6%) apresentava EEG normal 
após tempo de seguimento de 60 meses, 1 (3,6%) evoluiu com paroxismo 
epileptiforme regional após tempo de seguimento de 48 meses, e 3 (10,7%) não 
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apresentavam paroxismos epileptiformes, porém mostravam alterações 
inespecíficas, representadas por alentecimento da atividade de base, tempo de 
seguimento de 12 a 48 meses. 
No grupo dos pacientes sintomáticos, 11 deles (39,2%) evoluíram com 
anormalidades epileptiformes regionais, tempo de seguimento variando entre 23 a 
77 meses; 3 (10,7%) com anormalidades epileptiformes generalizadas, 
seguimento entre 19 a 56 meses; 4 (14,2%) com paroxismos epileptiformes 
multifocais bi-hemisféricos, seguimento de 24 a 61 meses; 1 (3,5%) com 
paroxismos epileptiformes multifocais hemisféricos com tempo de seguimento de 
66 meses. Os casos restantes não mostraram anormalidades epileptiformes, 
apenas alterações eletrográficas inespecíficas, sendo representadas por atividade 
de base lenta e surtos de ondas lentas intermitentes, regionais ou difusas, 
predominando o alentecimento da atividade de base, com tempo de seguimento 
de 45 a 84 meses. 
O intervalo de tempo entre o início dos sintomas da SW e o seu controle, a 
provável DAE eficaz para o desaparecimento da hipsarritmia, a evolução clínica-
eletrográfica após a SW e a etiologia estão na tabela 5. 
 
  
Tabela 5. Evolução dos pacientes quanto a epilepsia, padrão eletrográfico correlacionados com o Intervalo de tempo entre o 
início dos sintomas e o controle (duração dos sinais ou sintomas típicos da SW) da SW e a etiologia 
 
# PAC 
 
DURAÇÃO DOS 
SINAIS OU 
SINTOMAS TÍPICOS 
DA SW  
 
DAE++ 
 
CONTROLE 
ATUAL DA 
EPILEPSIA 
 
EEG ATUAL 
 
ETIOLOGIA 
1 10,5 * / NZP Sim ABL e assimétrica / PE Regional PERIN / EHI 
2 3 VGB Sim ABL CR 
3 9,5 ACTH Sim ABL / PE Regional CR 
4 4 VGB NZP Não ABL assimétrica / PE Multifocal Bi-Hemisférico PREN / MF SNC 
5● 23 NZP Sim ABL PREN / MF SNC 
6 13 ACTH NZP+TPM Sim ABL CR 
7 13,5 ACTH Não ABL CR 
8 1 VGB Sim ABL / SOL Regional Intermitente PREN / DDC 
9 15,5 * / NZP+TPM+LTG Não ABL / SOL Difuso Intermitente PREN / Acidúria orgânica 
10 2 ACTH Sim ABL / PE Regional PREN / Atrofia cerebral focal D 
11 12 NZP+VPA+TPM+VGB Não PE Generalizado POSN / Meningite 
12 11 * / CIRURGIA + VGB+ NZP Sim ABL e assimétrica / PE Multifocal Hemisférico PERIN / MF SNC 
13 24,5 ACTH Não ABL e assimétrica / PE Regional PREN / DDC 
14 14 NZP+VPA+VGB Sim ABL e assimétrica / PE Regional PREN / DDC 
15 28 * / NZP + TPM Não ABL / PE Multifocal Bi-Hemisférico PREN / ECINE 
16 10 ACTH Sim ABL e assimétrica PERIN / EHI 
17 3,5 ACTH Sim NL CR 
18 1,5 NZP Não ABL / PE Multifocal Bi-Hemisférico PREN / Atrofia cerebral difusa 
19 19 NZP Não ABL / PE Regional PERIN / EHI 
20 24 NZP+VPA Não SOL Regional Intermitente / PE Multifocal Bi-Hemisférico PREN / DDC 
21 13 * / CIRURGIA + CNZ+VPA Não ABL e assimétrica / PE Regional PREN / DDC 
22 5,5 NZP Sim Assimétrica / SOL Regional Intermitente / PE Regional PERIN / EHI 
23 39 * / NZP+VPA+VGB Não SOL difuso Intermitente / PE Generalizado PREN / Doença mitocondrial 
24 7,5 TPM Não ABL e assimétrica / PE Regional PERIN / EHI 
25 14 TPM Não ABL e assimétrica / PE Regional PREN / DDC 
26 14 VPA Não ABL e assimétrica / PE Regional PREN / DDC 
27 17 ACTH Não ABL / PE Generalizado PREN / Atrofia cerebral focal HCE 
28 9,5 ACTH Não ABL e assimétrica / PE Regional PREN / Deficiência de piruvato carboxilase 
ABL= atividade de base lenta, CR = criptogênico, DAE++= provável DAE que controlou a SW; D = direita, DDC = distúrbio do desenvolvimento cortical, E = 
esquerda, EHI = encefalopatia hipóxico-isquêmica secundária a anóxia perinatal/prematuridade, HCE= hemisfério cerebral esquerdo, Interm. = 
intermitente; MF = malformação, NL = normal, PE= paroxismo epileptiforme, PERIN = perinatal, PREN = pré-natal, PO = parietoccipitais, POSN = pós-
natal, S = sintomático, SNC = sistema nervoso central, SOL= surto de ondas lentas., ●= Erro de diagnóstico inicial (EEGs como multifocais, no lugar de 
HS) usando CBZ, tendo o diagnóstico correto de SW com 16m de idade, com boa resposta após NZP, *= fizeram uso de ACTH, porém sem resposta 
satisfatória para o controle da SW. 
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Pôde-se observar em relação ao intervalo de tempo entre o início dos 
sintomas e o controle da SW (duração dos sinais ou sintomas típicos da SW), que o 
grupo de pacientes controlados não apresentara diferença significativa (p= 0,066, 
teste não-paramétrico de Mann-Whitney), quando comparado ao grupo de 
pacientes que não obtiveram controle, no grupo sintomático. 
A Figura 5 demonstra as anormalidades eletrográficas entre os grupos de 
pacientes que evoluíram com crises e sem crises ao final do estudo. Embora o 
número de casos seja pequeno, parece haver uma tendência a anormalidades 
eletrográficas generalizadas e multifocais nos casos que evoluíram sem controle 
de crises. 
Quanto à evolução nos grupos criptogênico e sintomático, com relação ao 
controle das crises não foi observado diferença estatisticamente significante entre 
estes dois grupos (p= 0,133, teste exato de Fisher). 
Do total dos 28 pacientes (Figura 5), as anormalidades eletrográficas mais 
freqüentes foram paroxismos epileptiformes regionais em 12 pacientes (42,8%), 
seguidos por anormalidades inespecíficas em 7 pacientes (25%), anormalidades 
multifocais em 5 pacientes (17,8%), anormalidades generalizadas em 3 pacientes 
(10,7%) e, finalmente apenas 1 paciente com EEG normal (3,5%). 
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Figura 5. Achados eletrográficos entre os pacientes que evoluíram com e sem crises 
 
4.8. Correlação entre os dados 
 
A Tabela 6 e a Figura 6 sintetizam os resultados referentes à evolução 
eletroclínica e DNPM entre os grupos sintomático e criptogênico. Podemos 
observar a melhor evolução clínica, eletrográfica e de DNPM nos casos 
criptogênicos. 
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Tabela 6. Evolução eletroclínica e DNPM dos pacientes com SW ao final do seguimento 
EVOLUÇÃO ELETROCLÍNICA E DNPM TOTAL 
 
(28) 
 
CRIPTOGÊNICO 
 
(5) 
 
SINTOMÁTICO
 
23 
 
PREN 
 
(16) 
 
PERIN 
 
(6) 
 
POSN 
 
(1) 
 
FREQÜÊNCIA DAS CRISES 
 
Diárias 
Semanalmente 
Mensais 
Raras 
Livre de crises por > 1 ano 
 
 
 
9 
3 
1 
3 
12 
 
 
1 
0 
0 
0 
4 
 
 
8 
3 
1 
3 
8 
 
 
6 
3 
1 
2 
4 
 
 
1 
0 
0 
1 
4 
 
 
1 
0 
0 
0 
0 
EVOLUÇÃO DA SÍNDROME EPILÉPTICA 
 
Síndrome de Lennox-Gastaut 
Outra epilepsia generalizada 
Epilepsia focal 
Epilepsia Indeterminada 
 
 
 
3 
1 
0 
2 
 
 
0 
0 
1 
0 
  
 
2 
1 
7 
2 
 
 
0 
0 
2 
0 
 
 
1 
0 
0 
0 
ANORMALIDADES EPILEPTIFORMES 
 
Nenhuma 
Generalizada – SLG 
Multifocal  
Regional 
 
 
7 
3 
5 
12 
 
 
 
 
3 
0 
0 
1 
 
  
 
3 
2 
3 
7 
 
 
 
 
1 
0 
2 
4 
 
 
 
0 
1 
0 
0 
 
 
EEG NORMAL 
 
1 1  0 0 0 
EVOLUÇÃO DO DNPM 
 
Normal 
Atraso linguagem 
Atraso cognitivo 
Atraso linguagem e cognição 
Atraso motor 
Atraso global 
 
 
 
0 
3 
0 
3 
0 
22 
 
 
0 
2 
0 
2 
0 
1 
  
 
0 
1 
0 
1 
0 
14 
 
 
 
0 
0 
0 
0 
0 
6 
 
 
0 
0 
0 
0 
0 
1 
 
EPI: Epilepsia; PE: paroxismo epileptiforme; PREN: pré-natal; PERIN: perinatal; POSN: pós-
natal; SLG: síndrome de Lennox-Gastaut 
 
Com a Figura 6 podemos observar o número de casos que apresentaram 
recidiva da SW, os 13 que tiveram recidiva todos pertenciam ao grupo 
sintomático. 
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Figura 6. Evolução dos casos: Criptogênico versus Sintomático 
 
A Tabela 7 relaciona o tempo para controle dos espasmos infantis e a 
classificação etiológica considerando apenas os pacientes controlados. Deste 
grupo de pacientes controlados apenas 1 teve recidiva da SW. As DAE que 
controlaram as crises epilépticas posteriormente à SW também estão na Tabela 7. 
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Tabela 7. Pacientes controlados: intervalo entre o diagnóstico e o controle da SW, etiologia, 
duração da epilepsia instalada após a SW, tipo de epilepsia antes do controle e DAE eficiente para 
o controle da epilepsia após a SW. (*) Pacientes que tiveram recidiva da SW 
Paciente 
Duração dos 
Sinais ou 
Sintomas Típicos 
da SW (meses) 
Etiologia 
Duração da 
Epilepsia 
instalada após a 
SW 
Tipo de Epilepsia antes do 
Controle / DAE Eficiente para 
o Controle da EPI após a SW 
1 ■ 10,5 m 
SINT 
EHI 
 
APENAS EI - ♥  
 
2 ▲ 3m CR 3m 
EG 
VPA 
 
3 § 9,5m CR APENAS EI -  
5 ■ 23m 
SINT 
MF SNC 
 
APENAS EI - 
6 §§ 13m CR 5m 
EG 
NZP+TPM 
 
8 ▲ 1m SINT DDC - ET 5m 
(*) 
EF 
CBZ 
 
10 § 2m 
S 
Atrofia cerebral 
focal 
 
2m Crise focal motora MSE NZP 
12 ▲■ 11m SINT MF SNC 14m 
EF 
CIRURGIA PB+TPM 
 
14▲■● 14m 
SINT 
DDC 
 
APENAS EI - 
16 § 10m 
SINT 
EHI 
 
39m 
EF 
VPA 
 
17 § 3,5m CR 7m 
EG 
CBZ 
 
22■ 5,5m 
SINT 
EHI 
 
19m 
EF 
CBZ 
 
CPS: crise parcial simples; CR: criptogênica; DC: desenvolvimento cortical; EHI: encefalopatia 
hipóxico-isquêmica secundário a anóxia perinatal/prematuridade; EI: espasmos infantis; EF: 
epilepsia focal; EG: epilepsia generalizada; ET: esclerose tuberosa; S: sintomático; SNC: sistema 
nervoso central; ACTH: hormônio adrenocorticotrófico; NZP: nitrazepam; VPA: ácido valpróico; 
CBZ: carbamazepina; T: tempo; TPM: topiramato; §: só tiveram EI; ♥ACTH: suspenso devido 
varicela, com boa resposta; ▲: controle dos EI com VGB; §: controle EI com ACTH; §§: ACTH em 
politerapia; ■: controle EI com NZP; ●: VPA; (*) pacientes que tiveram recidiva da SW. 
 
A Tabela 8 relaciona os dados referentes ao tempo para controle da SW, 
controle dos espasmos infantis, a etiologia da SW e o tipo de epilepsia e as DAES 
em uso, dos pacientes que evoluíram com crises ao final do estudo. Deste grupo 
12 tiveram recidiva da SW.  
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Tabela 8. Pacientes não controlados: tempo para controle da SW, etiologia, tipo de epilepsia após 
o controle da SW e DAE em uso. (*) pacientes que tiveram recidiva da SW. 
Paciente 
DURAÇÃO DOS 
SINAIS OU 
SINTOMAS TÍPICOS 
DA SW (meses) 
CLASSIFICAÇÃO 
ETIOLOGIA 
EPILEPSIA 
FINAL SEGUIMENTO 
TIPO DE CRISE 
DAE em uso 
4 4m 
SINT 
PRÉN 
MF SNC 
EPILEPSIA 
INDETERMINADA 
C. Tônica Generalizada 
VPA + VGB 
7 13,5m CR EPI FOCAL C. Tônica focal simétrica NZP + LTG + CBZ 
9 15,5m 
SINT 
PRÉN 
Acidúria orgânica 
EPI FOCAL 
(*) 
C Hipo 
VPA + NZP 
11 12m 
SINT 
PÓSN 
MENINGITE 
EGS 
SLG 
(*) 
C Tônica, 
C Atônica 
C AA 
C MCL 
VPA + LTG 
13 24,5 
SINT 
PRÉN 
DDC 
EPI FOCAL 
(*) 
C Clônica focal 
C. Óculo-clônica 
C Oculógira 
CBZ + NZP 
15 28m 
SINT 
PREN 
ECINE 
EPI INDETERMINADA 
(*) 
C. Tônica focal 
PB + NZP + LTG 
18 1,5m 
SINT 
PRÉN 
Atrofia cerebral difusa 
EPI GENERAL 
SINTOM 
(*) 
C Tônica Generalizada. 
NZP + VPA 
19 19m 
SINT 
PERIN 
EHI 
EPI FOCAL 
(*) 
C Tônica foca 
C Hipo 
CBZ 
20 24m 
SINT 
PREN 
DDC 
EPI FOCAL 
C Tônica foca 
C Hipo 
CBZ + NZP 
21 13m 
SINT 
PREN 
DDC 
EPI FOCAL 
(*) 
C Tônica foca 
CBZ 
23 39m 
SINT 
PRÉN 
Endócrino-metabólica 
EGS 
SLG 
(*) 
C Tônica 
C Atônica 
C AA 
C MCL 
PB 
24 7,5m 
SINT 
PERIN 
EHI 
EPI FOCAL 
(*) 
C. Clônica focal 
C Hipo 
CBZ + NZP 
25 14m 
SINT 
PRÉN 
DDC 
EPI FOCAL 
(*) 
C Tônica focal 
TPM + CBZ 
26 14m 
SINT 
PRÉN 
DDC 
EPI FOCAL 
(*) 
C Tônica 
CBZ + NZP 
27 17m 
SINT 
PRÉN 
Atrofia cerebral focal 
EGS 
SLG 
(*) 
C Tônica 
C ATÔ 
C AA, 
VPA + TPM + CNZ 
28 9,5m 
SINT 
PRÉN 
Endócrino-metabólica 
(deficiência de piruvato 
carboxilase) 
EPI FOCAL C Clônica focal E NZP 
C AA: crise de ausência atípica; crise;C ATÔ: crise atônica; CBZ: carbamazepina; CR: criptogênica; C Hipo: crise hipomotora; 
DDC: distúrbio de desenvolvimento cortical; EHI: encefalopatia hipóxico-isquêmica secundário a anóxia perinatal/prematuridade; 
E: esquerda; EI: espasmos infantis; EF: epilepsia focal; EG: epilepsia generalizada; ET: esclerose tuberosa;LTG: lamotrigina; S: 
sintomático; SLG: Síndrome de Lennox-Gastaut; SNC: sistema nervoso central; C MCL: crise mioclônica; NZP: nitrazepam; TPM: 
topiramato; VPA: ácido valpróico; T: tempo. 
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Em relação ao intervalo de tempo entre o diagnóstico e o controle da SW, 
aplicando-se o teste não-paramétrico de Mann-Whitney, observamos que os 
grupos controlados e não controlados diferem em relação ao tempo que levaram 
para controlar a SW (p=0,006). O grupo não controlado apresentou valor de 
intervalo de diagnóstico significantemente maior que o grupo controlado. 
Das Tabelas 7 e 8 podemos extrair que dos 16 pacientes não controlados, 
12 pacientes apresentaram recidiva da SW, 15 pertenciam ao grupo sintomático e 
12 do grupo secundário a fatores pré-natais. 
A Figura 7 demonstra o tempo em que o paciente permaneceu em SW e a 
evolução da epilepsia. Parece haver uma tendência à evolução não satisfatória 
nos casos em que houve dificuldades para o controle da SW e conseqüentemente 
maior tempo com espasmos e hipsarritmia. 
Embora não tendo apresentado diferença estatisticamente significante, o 
grupo controlado apresentou valor menor de tempo de duração dos sinais e 
sintomas da SW, do que o grupo não controlado. 
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Figura 7. Tempo de controle da SW e evolução da epilepsia. 
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5. DISCUSSÃO 
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5.1 Dados demográficos 
 
Vários autores consideram um discreto predomínio do sexo masculino nas 
crianças com SW. Dulac (2001) observou preponderância masculina de 60% 
enquanto outros autores relataram uma proporção de 1,2:1 entre os sexos 
masculino e feminino. Esta predominância é altamente variável, em alguns 
estudos ela não é encontrada, havendo ainda, embora raros, relatos de discreto 
predomínio do sexo feminino (Frost e Hrachovy, 2003). Por outro lado, Brna et al. 
(2001) sugerem que a preponderância masculina observada em alguns estudos 
pode simplesmente refletir uma proporção maior do sexo masculino na referida 
população. 
No presente estudo realmente encontramos um predomínio do sexo 
masculino que correspondeu a 68% da população estudada, o que é mais 
freqüentemente observado na literatura. 
Quanto a faixa etária de início dos espasmos, em nossa série, a idade de 
início ocorreu antes dos 12 meses em 89% dos pacientes, antes dos 6 meses em 
64% dos pacientes e antes dos 3 meses em 25% deles. Este período do primeiro 
ano é classicamente referido na literatura como faixa etária típica de início dos 
espasmos infantis (Vigevano et al., 1993; Ohtahara et al., 1993; Koo & Hwang, 
1996; Okumura et al., 1998; Hamano et al., 2003). 
A idade mediana de início dos espasmos foi de 6 ± 4 meses, a qual foi 
semelhante aos estudos previamente publicados (ILAE, 1989; Riikonen, 2007 e 
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Dulac, 2001). Apenas 11% dos nossos pacientes tiveram início da SW em idade 
superior a que é classicamente descrita, corroborando os dados da literatura 
(Bednarek et al., 1998). 
Koo e Hwang (1996) sugeriram que a localização da lesão cerebral tem 
influência sobre a idade de início dos espasmos infantis, sendo que lesões 
occipitais estão geralmente associadas com o início mais precoce, enquanto 
lesões frontais são mais raras e associadas ao início mais tardio, embora não 
haja uma divisão rígida sobre o que é precoce e o que é tardio. Considera-se que 
o pico do início dos espasmos ocorre entre as idades de 4 e 7 meses (ILAE 
1989), a grande maioria das crianças iniciam os espasmos antes dos 12 meses 
de idade (Hamano et al., 2003), sendo incomum o início acima dos 2 anos. 
Quanto ao período de ocorrência das lesões cerebrais, pré, peri ou pós-
natal, o início da SW é mais tardio nas lesões peri ou pós-natais do que nas pré-
natais (Dulac, 2001). A maior concentração de casos com início da SW antes dos 
12 meses em nossa série poderia ser justificada pelo grande número de casos 
sintomáticos pré-natais (75%). 
 
5.2. Antecedentes obstétricos e neonatais 
 
Aproximadamente metade das crianças em nossa série teve 
intercorrências no período neonatal, refletindo o grande número de casos 
sintomáticos de nossa casuística. 
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As crianças com SW podem ainda apresentar outros tipos de crises 
epilépticas associadas iniciando concomitante ou mesmo precedendo ao início 
dos espasmos. Em nossa série este dado não foi analisado de forma objetiva, já 
que na ampla maioria dos pacientes o VEEG foi realizado após do início da SW. 
As informações sobre as manifestações clínicas iniciais foram obtidas através do 
relato dos pais que revelaram que 46,4% das crianças tiveram outros tipos de 
crise antecedendo os espasmos. Os principais tipos clínicos de crise foram 
clônica, tônica, versiva, hipomotora e associação de crises. Estes tipos clínicos de 
crises são freqüentes no neonato e no lactente. Como houve um grande 
predomínio de casos sintomáticos em nossa série, o número de crianças com 
crises antecedendo os espasmos pode estar subestimado em função dos dados 
terem sido obtidos exclusivamente através da história clínica e alguns tipos de 
crises como, por exemplo, crise hipomotora ser de difícil percepção e 
conseqüentemente de difícil diagnóstico. 
 
5.3. Diagnóstico e início do tratamento da SW 
 
O intervalo de tempo entre o início dos espasmos infantis e o diagnóstico 
da SW e o intervalo de tempo entre o início dos espasmos e o início do 
tratamento específico foram semelhantes, demonstrando que o tratamento foi 
instituído muito próximo do diagnóstico, na maioria dos pacientes dentro dos 
primeiros 30 dias. 
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Entretanto, o grupo não controlado teve um intervalo significativamente 
maior entre o início dos espasmos e o diagnóstico em relação ao grupo 
controlado. Esta variável provavelmente tem uma grande importância na evolução 
da SW que certamente é influenciada pelo atraso no diagnóstico ou na aplicação 
do tratamento específico. 
Em nosso estudo aproximadamente dois terços dos pacientes tiveram seu 
tratamento instituído em um prazo relativamente curto, considerando as 
dificuldades de diagnóstico em função das manifestações clínicas serem sutis, 
principalmente nas primeiras semanas do início da síndrome. 
 
5.4. Apresentação clínica da SW 
 
Há um consenso na literatura de que para a análise quantitativa e 
qualitativa dos espasmos infantis faz-se necessário um registro prolongado de 
VEEG de pelo menos 24 horas. Nos dados de Frost et al. (1978), oriundos da 
observação de centenas de espasmos, estas crises variaram amplamente em 
termos da forma, da expressão e da intensidade no mesmo indivíduo ou entre 
diferentes indivíduos. Ao se comparar os dados obtidos após monitorização 
prolongada por VEEG com o relato dos pais, houve uma enorme subestimação do 
número de crises informadas pelos pais. Além disso, muitas crises foram sutis e 
extremamente breves sendo muito difícil a sua distinção, apenas por observação 
clínica, de movimentos anárquicos apresentados por crianças com lesões 
cerebrais (Kellaway et al., 1977). 
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Mesmo com a realização da monitorização por VEEG a caracterização dos 
espasmos é difícil já que eles são influenciados pela posição da criança, ou seja, 
se o tronco encontra-se em posição vertical, o espasmo será prevalentemente 
flexor, enquanto se o paciente estiver na posição horizontal, o espasmo será 
prevalentemente extensor (Vigevano et al., 2001). 
Em geral espasmos na SW criptogênica são simétricos, mas o inverso 
segundo alguns autores nem sempre é verdadeiro, pois espasmos simétricos 
também podem ser encontrados na SW sintomática (Watanabe et al., 2001). Por 
outro lado, Fusco e Vigevano, (1993) relataram que espasmos assimétricos 
sempre indicam etiologia sintomática, com sua presença variando de 17 a 40%, 
conforme a série publicada (Fusco e Vigevano, 1993, Watanabe et al., 2001). 
Em nosso estudo apenas parte dos pacientes teve espasmos clínicos 
registrados durante o período que a SW estava em curso, sendo os demais dados 
obtidos através da história clínica e mesmo da observação dos espasmos pela 
equipe durante as consultas periódicas. Não foi o objetivo deste trabalho o estudo 
minucioso das características clínicas dos espasmos infantis, entretanto o relato 
da simetria ou assimetria dos espasmos seria interessante ao se considerar o 
grande número de casos sintomáticos. 
Dos 28 pacientes apenas cinco tiveram espasmos assimétricos (17,8%), 
sendo duas crianças do grupo criptogênico, reforçando mais uma vez que estes 
dados podem estar subestimados. Mesmo considerando que vários pacientes 
tiveram VEEG com registro de salvas de espasmos, a posição do paciente e a 
variabilidade entre uma salva e outra dificultam uma conclusão precisa quanto a 
estes dados. 
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Tivemos dois casos de espasmos assimétricos no grupo de SW 
criptogênica. Considerando que estes pacientes são de uma faixa etária em que a 
mielinização ainda é incompleta, não é possível descartar a possibilidade de estas 
crianças apresentarem DDC ainda não diagnosticada até o momento da 
avaliação. 
Kobayashi et al. (2001) observaram que 93% dos seus pacientes 
apresentavam outras crises além dos espasmos, sendo as mais freqüentes as 
crises parciais (com ou sem generalização secundária) seguidas das crises 
tônicas e mioclônicas. As crises parciais precederam o início dos espasmos em 
53,3%, foram concomitantes em 20% e seguiram-se aos espasmos em 6,7%. 
Em nosso estudo 18 crianças (64,2%) apresentaram outro tipo de crise 
epiléptica associada aos espasmos infantis, sendo a crise tônica a forma clínica 
mais freqüente, seguida das crises hipomotoras. Estes dados não são 
discrepantes dos dados de literatura. 
 
5.5. Etiologia da SW 
 
A classificação da SW de acordo com sua etiologia, segundo a 
Classificação Internacional das Epilepsias e Síndromes Epilépticas de 1989, em 
sintomática e criptogênica, apresenta importância prognóstica, uma vez que os 
casos sintomáticos tendem a apresentar maior refratariedade ao tratamento 
medicamentoso. 
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Hamano et al. (2003) encontraram uma prevalência de casos sintomáticos 
no grupo pré-natal (49%), seguido do perinatal (38%). Segundo Dulac (2001) e 
Riikonen (2007) a SW sintomática corresponde a cerca de 80% versus 20% para 
os casos criptogênicos. Outros autores encontraram uma proporção um pouco 
menor para os casos sintomáticos. Bednarek (1998) relatou que 50% dos casos 
eram sintomáticos, Lombroso (1983) encontrou 59% de sua série e Ohtahara et 
al. (1993) em 63,4% de seus pacientes. 
Os pacientes incluídos na categoria criptogênica têm melhor prognóstico 
para o controle de crises e evolução favorável quanto ao desenvolvimento 
(Hrachovy e Frost, 2003). Brna et al. (2001) observaram uma proporção de 24% 
de casos criptogênicos. Estes casos devem representar casos “provavelmente 
sintomáticos” (Engel, 2001) com etiologia a ser definida em uma parcela deles, 
através do avanço tecnológico e disponibilidade aos diversos métodos 
diagnósticos. 
Chugani et al. (1996) estudando o papel do PET-SCAN em 140 crianças 
com diagnóstico de SW, observaram que na maioria dos casos criptogênicos 
submetidos à cirurgia, o achado neuropatológico mais encontrado foi a displasia 
cortical. Com os avanços no tratamento cirúrgico para SW, as displasias corticais 
têm ocupado um lugar de destaque. 
Concordante com os dados de literatura houve um grande predomínio de 
casos sintomáticos em nosso estudo, sendo o distúrbio do desenvolvimento 
cortical o mais freqüente, podendo também ser classificado como etiologia pré-
natal. A segunda causa mais freqüente foram as encefalopatias hipóxico-
isquêmicas, estas decorrentes de fatores perinatais. 
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No presente estudo foram ainda encontradas outras causas pré-natais 
como a hemimegalencefalia e esquizencefalia. Encontramos ainda três casos 
(10,7%) com distúrbio endócrino-metabólico, também incluídos no grupo de 
causas pré-natais. 
Entre os casos sintomáticos do nosso estudo, apenas um foi secundário a 
causa pós-natal (meningite bacteriana). Estes dados são concordantes com os 
dados de literatura, sendo as causas pós-natais as menos freqüentes da SW. 
Ohtahara et al. (1993) as encontraram em 6,7% de seus pacientes e Matsumoto 
et al. (1981) as identificaram em 8,5% de seus casos. 
A EHI pré e perinatal respondem por até 80% dos casos sintomáticos em 
algumas séries (Watanabe et al., 1973), embora exista uma grande variabilidade 
entre as séries reportadas na literatura, variando de 15 a 80%. Okumura et al. 
(1996), revelaram que a SW é uma das complicações mais comuns da 
leucomalácia periventricular, e reportaram que 7 (26%) dos 27 pacientes com LPV 
desenvolveram SW, e que a perda de volume da substância branca estendia para 
área frontal em todos os pacientes com SW. 
Os fenômenos isquêmicos envolvidos em complicações do final da 
gestação podem levar à formação de áreas de encefalomalácia e porencéfalo que 
resultam em casos de SW de difícil controle, geralmente associados a crises e 
sinais focais e que evoluem posteriormente para epilepsia focal (Cusmai et al., 
1993; Hamano et al., 2003). Segundo alguns autores, lesões vasculares em 
zonas de fronteira como as regiões centro-temporais são freqüentes em pacientes 
com SW, o que poderia sugerir uma relação desta região com a gênese da 
epilepsia (Koo e Hwang, 1996). 
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Em nosso estudo encontramos 82,1% de casos sintomáticos. Este dado é 
convergente com a literatura, havendo ainda outro fator adicional, o fato do nosso 
estudo ter sido realizado em um centro terciário de referência para casos com 
epilepsia de difícil controle. 
 
5.6. Tratamento da SW 
 
A SW apresenta-se em cenários variáveis de acordo com a etiologia, idade 
de início e situação neurológica previamente ao seu início. Todos estes fatores 
são distintos entre os pacientes de um mesmo estudo e entre diversos estudos, 
dificultando enormemente a comparação entre os dados e o estabelecimento de 
conclusões precisas. Por isso a definição do que seria o melhor esquema 
terapêutico está longe de ser determinada. 
Acredita-se que o ACTH seja o mais eficaz no controle imediato dos 
espasmos infantis e da hipsarritmia, mas não é certo se influencia o prognóstico a 
longo prazo (controle de crises e evolução do desenvolvimento). Mackay et al. 
(2004) na tentativa de determinar a melhor opção para o tratamento de crianças 
com espasmos infantis concluíram que o ACTH é provavelmente eficaz no 
controle dos espasmos, porém não há evidências suficientes para definir a dose 
ideal e a duração do tratamento. 
Embora o nosso foco principal de estudo não tenha sido o tratamento, 60% 
dos pacientes que utilizaram o ACTH obtiveram o controle da síndrome (4 do 
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grupo criptogênico e 5 do sintomático). Do total dos 5 criptogênicos, 4 obtiveram 
controle satisfatório com o ACTH e 1 com VGB. Este dado vem de encontro ao 
que é estabelecido na literatura e demonstra que apesar da enorme variabilidade 
das condições de cada estudo, o ACTH é provavelmente a terapêutica mais 
eficaz para o controle da SW, especialmente nos casos criptogênicos. 
Se o desenvolvimento da síndrome está em parte relacionado ao controle 
da SW, ou pelo menos as chances de um desenvolvimento melhor passam pelo 
desafio do controle dos espasmos, dentre outros como etiologia, idade de início e 
fase do desenvolvimento cerebral do insulto, podemos dizer que o ACTH pode 
sim influenciar o desenvolvimento, considerando que a interrupção da SW 
também promoverá maiores chances de um melhor desenvolvimento com 
menores proporções de seqüelas. Contudo, efeitos colaterais do ACTH, 
freqüentes, e algumas vezes graves, têm ocorrido. Outros medicamentos, como já 
descrito têm sido utilizados, tais como o ácido valpróico, os benzodiazepínicos, os 
corticosteróides e a piridoxina, entretanto, na maioria dos estudos, a resposta não 
tem sido comparável à do ACTH. Dentre os benzodiazepínicos que mostraram ser 
efetivo contra os espasmos encontra-se o nitrazepam (Dreiffus et al., 1986). Para 
alguns autores o tratamento com nitrazepam resulta ser menos eficaz que o 
hormonal. Dreifuss et al. (1986) registraram 52 pacientes com espasmos, com 
menos de 2 anos de idade, em um estudo randomizado multicêntrico comparando 
o nitrazepam e corticotropina. Ambos os tratamentos resultaram em redução 
estatisticamente significante na freqüência dos espasmos, mas sem diferença 
significante entre os tratamentos. O número de pacientes que apresentaram 
efeitos colaterais era semelhante nos dois grupos de tratamento, entretanto 
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aqueles pacientes tratados com corticotropina esses efeitos eram 
qualitativamente mais severos. Jan et al. (1971) estudaram a atividade 
anticonvulsivante do nitrazepam em 31 crianças com diferentes padrões de 
crises. Os resultados indicaram que nitrazepam é uma droga eficaz e 
relativamente segura no tratamento de pequenas crises motoras, especialmente 
espasmos infantis, e é ainda mais útil do que o ACTH nesta forma grave de 
epilepsia, embora para outros autores seus efeitos sejam ocasionalmente bem 
sucedidos (Shields, 2006). 
Um aspecto interessante nesta casuística foi a resposta ao NZP. Do total de 
pacientes, 5 obtiveram controle satisfatório da SW com NZP em monoterapia, 
incluindo um paciente que já havia feito uso do ACTH sem resposta satisfatória. 
Considerando que a nossa casuística é de casos sintomáticos predominantemente, 
ou seja, pacientes que pela etiologia seriam provavelmente de difícil controle ou 
de prognóstico mais reservado, nossos dados sugerem que esta droga deva ser 
incluída no arsenal terapêutico para a SW. 
Por outro lado foi inexpressiva a porcentagem de respondentes a VGB. 
Apenas dois pacientes obtiveram controle da SW com a VGB em monoterapia, 
destes um caso criptogênico e outro sintomático secundário a esclerose tuberosa. 
Os demais pacientes saíram da síndrome com associação de DAES, sendo difícil 
determinar qual droga foi mais eficiente. 
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5.7. Evolução pós-SW 
 
5.7.1. Desenvolvimento neuropsicomotor 
 
Vários fatores estão atrelados ao desenvolvimento neuropsicomotor, 
incluindo etiologia da síndrome, idade de início, tempo para controle, etc. 
Associação de outros tipos de crises aos espasmos infantis também é 
considerada como desfavorável quanto ao prognóstico. Há dois estudos que 
demonstraram que se outros tipos de crises epilépticas ocorressem antes ou após 
os espasmos infantis, aproximadamente 15% dos pacientes teriam uma boa 
evolução, entretanto, esta porcentagem praticamente dobraria se houvesse 
apenas espasmos infantis como o único tipo de crise (Matsumoto et al., 1981; 
Riikonen, 1982). 
Em nosso estudo, além do grande predomínio de casos sintomáticos, 18 
crianças (64,2%) apresentaram outro tipo de crise epiléptica associada aos 
espasmos infantis, sendo a crise tônica a forma clínica mais freqüente seguida 
das crises hipomotoras. Vinte e dois pacientes (78,5%) tiveram uma evolução 
desfavorável, apresentando atraso neuropsicomotor global, sendo 21 deles (75%) 
pertencentes ao grupo sintomático. 
O início da SW antes dos 4 a 6 meses é também relacionado a um 
prognóstico pouco satisfatório (Shields et al., 1992). Comparando-se início da SW 
antes e após os 6 meses, a evolução foi pior naqueles com início antes dos 6 
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meses (Seki et al., 1976, Lombroso, 1983). Em nosso estudo 6 de 7 pacientes com 
um início antes do terceiro mês de vida tiveram um prognóstico ruim, com déficit 
neuropsicomotor global. Observamos evolução mais desfavorável nos casos 
sintomáticos, nos quais 21 (91,3%) dos 23 pacientes apresentaram déficit motor e 
atraso neuropsicomotor global, enquanto nos casos criptogênicos apenas 1 (20%) 
dos 5 casos, tinha tal evolução. 
 
5.7.2. Evolução clínica – crises e síndromes epilépticas 
 
Pacientes com SW de evolução mais favorável mais freqüentemente estão 
no grupo criptogênico (Vigevano et al., 1993, Dulac et al., 1993; Hamano et al., 
2003) os quais podem apresentar índices mais elevados de resposta eletroclínica 
satisfatória (Vigevano et al., 1993), evoluindo com ausência de epilepsia após a 
SW (Hamano et al., 2003). 
No presente estudo, após um período de seguimento médio de 46,5 
meses, dos 28 pacientes 12 (42,8%) estavam completamente livres de crises, 
sendo 4 dos 5 pacientes do grupo criptogênico (80%). A porcentagem geral baixa 
(42,8%) quanto ao controle de crises em nossa casuística reflete o pequeno 
número de casos criptogênicos comparados ao grande grupo sintomático. 
Apenas 10,7% dos pacientes evoluíram para SLG, sendo todos 
pertencentes ao grupo sintomático, sendo que eles permaneceram com crises de 
difícil controle até o final do seguimento. Esta porcentagem de evolução para SLG 
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é menor do que as habitualmente relatadas na literatura. Temos realmente 
observado um pequeno número de casos da SLG em nosso ambulatório, 
especula-se se isto não decorreria da evolução dos métodos de diagnóstico, 
especialmente neuroimagem e vídeo-EEG que permitem um diagnóstico mais 
rápido e efetivo. 
O vídeo-EEG trouxe enormes contribuições como método diagnóstico mais 
objetivo e eficaz para acompanhar a evolução da SW. É muito mais fidedigno 
determinar se o diagnóstico é ou não de SW ou se a criança continua apresentando 
espasmos após 6 a 12 horas de registro, incluindo sono e despertar. Isto favorece 
os casos que ainda estão na fase de transição em que o padrão de hipsarritmia não 
é contínuo e não muito freqüente, mesmo durante o sono. 
Determinar se há espasmos clínicos na fase do diagnóstico ou mesmo 
durante o curso do tratamento também se tornou muito mais fácil e apropriado 
com algumas horas de VEEG diagnóstico, especialmente naqueles em que a 
manifestação clínica é sutil e caracterizada apenas por leves contrações ou 
desvios oculares sutis quase que imperceptíveis clinicamente. O diagnóstico 
precoce oferece a possibilidade de um tratamento também mais precoce. A 
evolução e a resposta ao tratamento podem ser precisamente monitoradas pelo 
VEEG, com a possibilidade de determinar com precisão se houve ou não controle 
das crises clínicas e desaparecimento da hipsarritmia. Este controle durante o 
tratamento pode possibilitar uma melhor evolução dos casos. 
Outro fator a ser considerado é o maior arsenal para tratamento, nos 
últimos 30 anos, incluindo DAES como VGB, TPM e LTG. De acordo com os 
diversos estudos de literatura, o prognóstico da SW é dependente da etiologia e 
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parece estar relacionado à fase de desenvolvimento cerebral em que houve o 
insulto. O tipo de epilepsia mais freqüente em nossa casuística foi a epilepsia 
focal em 35,7% dos casos quando considerarmos o grupo todo e 62,5% se 
considerarmos apenas os pacientes que evoluíram com crises até o final do 
estudo. A maioria dos pacientes que persistiu com crises pertencia ao grupo 
sintomático com causas pré-natais. As etiologias mais freqüentes em nosso 
grupo, como DDC pode justificar o grande número de epilepsia focal como 
síndrome epiléptica neste grupo de pacientes com SW. 
 
5.7.3. Evolução do padrão eletrográfico 
 
Hamano et al. (2003), em um estudo com 60 pacientes (13 criptogênicos; 
47 sintomáticos) observaram que os paroxismos epileptiformes desapareceram 
em 12% dos casos criptogênicos. A incidência de descargas epileptiformes focais 
foi significativamente mais alta nos pacientes sintomáticos do grupo pós-natal. 
Quanto à evolução do EEG apenas um paciente (3,6%) pertencente ao 
grupo criptogênico apresentou EEG completamente normal. Dos demais 
pacientes criptogênicos, três (10,7%) apresentaram apenas anormalidades 
inespecíficas e um (3,6%) evoluiu com paroxismo epileptiforme regional. 
No grupo dos pacientes sintomáticos, foram observadas anormalidades 
epileptiformes regionais em 11 pacientes (39,2%), generalizadas em três (10,7%), 
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anormalidades multifocais em cinco (17,8%). Em quatro pacientes se observou 
apenas anormalidades não epileptiformes. 
Considerando o grupo como um todo as anormalidades epileptiformes mais 
freqüentes foram os paroxismos regionais, o que pode ser decorrente dos nossos 
fatores etiológicos como os DDC que são lesões altamente epileptogênicas, e que 
em geral evoluem para formas de epilepsia farmacorresistentes. 
 
5.7.4. Correlação entre os dados 
 
Diversos estudos procuram determinar a relação entre a etiologia com os 
diversos padrões de evolução da SW (Okumura et al., 1998; Bednarek et al., 
1998; Fukushima et al., 1998; Hamano et al., 2003). Pacientes com etiologia 
sintomática freqüentemente evoluem com persistência de epilepsia (Okumura et 
al., 1998; Kobayashi et al., 2001; Hamano et al., 2003). Na presença de lesões 
focais, como nos casos de esclerose tuberosa, cisto porencefálico unilateral ou 
displasia focal, a prevalência de epilepsia focal pós-SW é maior (Okumura et al., 
1998; Kobayashi et al., 2001; Cusmai et al., 1993, Fukushima et al., 1998). 
Quando as anormalidades estruturais são multifocais, difusas ou extensas, 
é maior a probabilidade de evolução para epilepsia multifocal ou generalizada, as 
quais apresentam prognóstico pouco satisfatório (Cusmai et al., 1993; Koo & 
Hwang., 1996; Okumura et al., 1998; Kobayashi et al., 2001). Os pacientes com o 
melhor prognóstico são aqueles com etiologia criptogênica (Shields, 2006). 
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Nossa casuística evidencia dados concordantes com os dados de literatura 
a melhor evolução foi dos casos criptogênicos. Dentre os sintomáticos aqueles 
secundários a causas pré-natais tiveram pior prognóstico. Isto em parte se deve 
às etiologias deste grupo. Devemos, entretanto, considerar que o número de 
casos dos outros grupos é pequeno o que dificulta a comparação com maior peso 
estatístico entre grupos. 
O intervalo de tempo em que o paciente permaneceu em SW, embora 
pouco debatido na literatura também parece ser um importante fator que 
influencia o prognóstico. Embora não tenha sido observada diferença 
estatisticamente significante, o grupo de pacientes controlados apresentou um 
menor tempo de duração da SW, do que o grupo não controlado. Obviamente a 
etiologia pode ser causa das dificuldades de controle da SW, entretanto, ainda 
que um paciente tenha uma boa evolução, o tempo de permanência em 
hipsarritmia pode contribuir para um pior prognóstico, se este for demasiadamente 
longo. 
Embora os tipos de síndromes epilépticas desenvolvidas após a SW 
dependam, obviamente, da etiologia, é sabido que o diagnóstico e tratamento 
precoce, provavelmente influenciam a evolução. Nós acreditamos que a alta 
incidência de SLG descrita na literatura é dependente das etiologias e do tempo 
gasto para o controle da SW. Talvez o tratamento e diagnóstico precoces de SW 
e a realização de VEEG e EEG semanais para guiar a conduta terapêutica da SW 
possam modificar, em parte, a drástica evolução destes casos. 
É imprescindível frente a um caso de SW o encaminhamento da criança, o 
mais precocemente possível, para avaliação em centros especializados e com 
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abordagem multidisciplinar com o objetivo de se definir o diagnóstico e instituir o 
tratamento o mais precocemente possível, visando a obtenção de um melhor 
desempenho neuropsíquico, pois a SW é uma epilepsia catastrófica da infância 
que se associa a uma importante morbidade com déficit mental importante, 
epilepsia refratária, crises de difícil controle e traços autísticos. Certamente todo 
um conjunto de fatores parece importante na definição do prognóstico. 
Outro dado importante deste estudo foi taxa de recidiva da SW que ocorreu 
em 46% dos pacientes desta série. Na literatura, em torno em 40% dos pacientes 
apresentam recidiva da SW, sendo que as recidivas também são consideradas 
um fator de pior prognóstico (Okanishi, 2008). Em nosso estudo, do total de 
pacientes que tiveram recidiva, 92% evoluíram com persistência das crises 
epilépticas, tendo o fator recidiva grande impacto na evolução tardia da SW 
quanto ao controle de crises. Neste estudo não foi possível análise refinada do 
DNPM, entretanto a melhor evolução parece estar relacionada à etiologia da SW. 
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6. CONCLUSÕES 
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1. A SW predominou no sexo masculino. 
2. A idade de início da SW variou de 30 dias a 15 meses, com uma média 
de 6 ± 4 meses; 64% dos pacientes iniciaram a SW antes dos 6 meses 
de idade. 
3. A idade de controle dos espasmos foi de 4,5 meses a 41 meses com 
média de 18,2 meses. 
4. 50% dos pacientes tiveram intercorrências no período neonatal e 46,4% 
dos pacientes tiveram outros tipos de crises epilépticas antecedendo os 
espasmos infantis. 
5. O intervalo entre o início dos sintomas e o diagnóstico variou de 7 dias 
a 11 meses, igual ao intervalo entre o início dos sintomas e a instituição 
do tratamento para SW. Dois terços dos pacientes iniciaram o 
tratamento ainda dentro do primeiro mês do início da SW. 
6. O tipo clínico predominante de espasmo foi o flexor; 17,8% dos 
pacientes tiveram espasmos assimétricos e 64,2% dos pacientes 
tiveram outros tipos de crises associadas aos espasmos infantis, com 
predomínio das crises tônicas seguidas das crises hipomotoras. 
7. Houve predomínio da SW sintomática (82,4%) em relação à SW 
criptogênica (17,6%). No grupo sintomático predominaram as causas 
pré-natais, seguidas das causas perinatais. Dentre as causas pré-natais 
predominou o DDC enquanto dentre as causas perinatais predominou a 
EHI. 
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8. Quanto à evolução os casos sintomáticos evoluíram com maior grau de 
comprometimento neuropsicomotor. Quanto ao controle de crises a 
melhor evolução foi observada no grupo criptogênico. Do total de casos 
estudados 42,8% evoluíram sem crises epilépticas. 
9. O tempo de duração da SW tem impacto na evolução clínica, quanto 
maior este tempo pior o prognóstico em relação ao controle das crises. 
Dentre os pacientes que evoluíram com persistência das crises houve 
predomínio da epilepsia focal (62,5% dos pacientes). Do total estudado 
apenas 10,7% dos pacientes evoluíram para SLG. 
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Objectives: The goal of this study was to evaluate the clinical and 
electroencephalographic evolution of 28 patients that had WS. Patients and 
Methods: Retrospective study in which we included patients who had clinical 
diagnosis and electrographic of WS and admitted in the Hospital São Paulo, 
Federal University of São Paulo / Escola Paulista de Medicina, between March 
2006 and December 2007, who had been submitted to periodic evaluations during 
treatment of SW, including video-EEG (VEEG) and, after controlling the same, at 
least, an examination of VEEG, lasting from 6 to 12 hours after the SW under 
control for at least 1 year. They were revised the handbooks of these patients for 
analysis of demographic data, frequency and semiology of seizures. The EEGs 
along the follow-up and the VEEGs were also reviewed for the quantification and 
classification of electroencephalographic changes and of epileptic seizures. 
Results: The sample consisted of 28 patients with mean follow-up of 46,5 ± 13 
months, with 19 males (68%) and 9 (32%) female. The mean age at admission 
was 10,5 ± 6,3 months. All patients had some degree of delay in DNPM. The 
patients were divided into 2 groups, cryptogenics (5 cases) and symptomatics (23 
cases). Of the 28 patients 16 (57%) evolved with seizures the end of the study and 
12 (43%) evolved without crises. Of the total of patients, 13 (46%) had recurrence 
of the SW. Of the 5 cryptogenics 4 (80%) evolved with control of seizures and of 
the 23 symptomatic patients, only 8 (34,7%) evolved with control of the seizures. 
Only 10,7% of patients evolved to SLG (all of the symptomatic group) and 
remained with these crises difficult to control until the end of follow up. Of those 
who remain with crises, 35,7% evolved to focal epilepsy, 14,2% with generalized 
epilepsy and 7,1% had both types of crises, focal and generalized, being classified 
as undetermined epilepsy. Conclusions: The SLG wasn’t the evolution most 
frequent of the SW in our study. The most of these cases evolved with focal 
epilepsy. The group of symptomatic patients presented worse evolution in the 
control of seizures when compared with the group criptogenic. The time in which 
the patient remained in SW seems also influence the evolution. Recurrence of the 
SW has high correlation with poor prognosis. 
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Anexo 1. Caracterização clínica de todos os pacientes do estudo pacientes 
quanto aos antecedentes pré, peri e pós-natal, idade de início dos espasmos 
infantis, presença ou não de crises antecedendo a SW, idade de controle da 
SW, tempo de permanência com SW, DAE/procedimento envolvido no 
controle da SW, situação atual (se com ou sem crise), tipo de crise e 
síndrome epiléptica desenvolvida após a SW, provável etiologia, seqüelas e 
condição atual do DNPM. 
 
 
  
Paciente Intercorrências obstétricas e neonatais 
Idade de 
início dos EI 
(meses) 
Crises antecedendo os 
EI 
Idade de 
controle 
dos EI 
(meses) 
Período de 
tempo com SW 
(meses) 
Prováveis DAE ou 
procedimento que 
controlou SW 
Situação atual: tipo de 
crise e síndrome após a 
SW 
Provável etiologia DNPM atual 
1 
Parto cesáreo 
DPP DRP 
Hipoglicemia 
Crise neonatal 
HIV grau I 
15 Crise indeterminada crise neonatal 25,5 10,5 
NZP 
* Sem crises 
SINT 
PERIN 
EHI 
Déficit Global Leve 
2 SEM INT 5 Não 8 3 VGB Sem crises CR Déficit Linguagem e Cognitivo Leve 
3 SEM INT 4 Não 13,5 9,5 ACTH Sem crises CR Déficit de Linguagem 
4 SEM INT 4 Crise focal motora clônica E 8 4 VGB + NZP 
Epilepsia Indeterminada 
(Focal+ Generalizada) 
SINT 
PREN 
MF SNC 
Déficit Global Grave 
5 SEM INT 5 Não 23 23 NZP Sem crises 
SINT 
PREN 
MF SNC 
Déficit Linguagem e 
Cognitivo Leve 
6 SEM INT 6 Não 19 13 ACTH NZP+TPM Sem crises CR Déficit Global Leve 
7 SEM INT 5 Não 19,5 13,5 ACTH EFS CR Déficit Linguagem e Cognitivo Leve 
8 Pré-termo limítrofe PIG, ECO com rabdomiossarcoma 8 
Crise focal motora 
tônica assimétrica Crise 
versiva D 
9 1 VGB Sem crises 
SINT 
PREN 
DDC 
Déficit de Linguagem 
Leve 
9 SEM INT 4 Não 19,5 15,5 NZP+TPM +LTG * EFS 
SINT 
PREN 
Acidúria orgânica 
Déficit Global Moderado 
10 
Parto Cesáreo 
Ameaças de abortamento, uso de 
citotec no 1° mês de gestação 
APGAR= 8/9 
6 Não 8 2 ACTH Sem crises 
SINT 
PREN 
Atrofia cerebral focal D 
Déficit Global Leve 
11 
Parto Cesáreo 
DHEG com retardo do crescimento 
intra-uterino 
Meningite estafilocócia aos 3 
meses 
13 Crise focal motora clônica mmss  25 12 NZP+VPA+TPM+VGB 
EGS 
SLG 
SINT 
POSN 
Meningite 
Déficit Global Moderado 
12 Parto Domiciliar   5 Crise versiva D 16 11 
CIRURGIA VGB+ NZP
* Sem crises 
SINT 
PERIN 
MF SNC 
Déficit Global Moderado 
13 Crise neonatal secundária a hipoglicemia 4 Crise neonatal 28,5 24,5 ACTH EFS 
SINT 
PREN 
DDC 
Déficit Global Grave 
14 Parto Cesáreo DRP 2,5 Crises tônicas focais  16,5 14 NZP+VPA+VGB Sem crises 
SINT 
PREN 
DDC 
Déficit Global Moderado 
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Paciente Intercorrências obstétricas e neonatais 
Idade de 
início dos EI 
(meses) 
Crises antecedendo os 
EI 
Idade de 
controle 
dos EI 
(meses) 
Período de 
tempo com SW 
(meses) 
Prováveis DAE ou 
procedimento que 
controlou SW 
Situação atual: tipo de 
crise e síndrome após a 
SW 
Provável etiologia DNPM atual 
16 
Parto Cesáreo 
Pós-termo. Sem choro, sucção 
débil, hipoglicemia e hipocalcemia 
2 Não 12 10 ACTH Sem 
SINT 
PERIN 
EHI 
Déficit Global Leve 
17 Não 1 Não 4,5 3,5 ACTH Sem CR Déficit Linguagem Leve 
18 Não 12 Crise focal motora clônica MSD 13,5 1,5 NZP EGS 
SINT 
PREN 
Atrofia cerebral difusa 
Déficit Global Grave 
19 Parto Cesáreo Anóxia perinatal grave 12 Não 31 19 NZP EFS 
SINT 
PERIN 
EHI 
Déficit Global Grave 
20 Não 2 Crise hipomotora 26 24 NZP+VPA EFS 
SINT 
PREN 
DDC 
Déficit Global Leve 
21 Não 3,5 Não 16,5 13 
CIRURGIA 
CNZ+VPA 
* 
EFS 
SINT 
PREN 
DDC 
Déficit Global Moderado 
22 
Prematuridade. Sepse neonatal. 
Hipóxia PERIN, HIC grau I, BCP, 
PCR, Anóxia POSN 
5 Não 10,5 5,5 NZP Sem crises 
SINT 
PERIN 
EHI 
Déficit Global Grave 
23 Não 2 Crises Tônica  41 39 NZP+VPA+VGB* EGS SLG 
SINT 
PREN 
Doença mitocondrial 
Déficit Global Grave 
24 
Parto Cesáreo 
Hipóxia PERIN, Crises neonatais, 
hipoglicemia, DRP 
9 Crise hemiclônica D  16,5 7,5 TPM EF 
SINT 
PERIN 
EHI 
Déficit Global Moderado 
25 Não 2 Não 16 14 TPM EFS 
SINT 
PREN 
DDC 
Déficit Global Moderado 
26 Crise neonatal 1 Crise Neonatal 15 14 VPA EFS 
SINT 
PREN 
DDC 
Déficit Global Grave 
27 Não 14 Não 31 17 ACTH EGS SLG 
SINT 
PREN 
Atrofia cerebral focal HCE 
Déficit Global Moderado 
28 
Parto normal Hipoglicemia, crise 
neonatal no 3° dia de vida. Crise 
focal motora clônica 
5 
Crises tônicas Crises 
clônicas 
Crise hemiclônica E 
14,5 9,5 ACTH EFS 
SINT 
PREN 
Deficiência de piruvato 
carboxilase 
Déficit Global Leve 
CR: criptogênico, D: direita, DDC: distúrbio do desenvolvimento cortical, DHEG: doença hipertensiva específica da gravidez, DPP: descolamento prematuro da 
placenta, DRP: desconforto respiratório precoce, E: esquerda, EGS: epilepsia generalizada sintomática, EFS: epilepsia focal sintomática, EHI: encefalopatia hipóxico-
isquêmica secundária a anóxia perinatal/prematuridade, EI: espasmos infantis, Fuso Ext: fuso extremo, HCE: hemisfério cerebral esquerdo, MF: malformação, NL: 
normal, PE: paroxismo epileptiforme, PERIN: perinatal, PREN: pré-natal, PO: parietoccipitais, POSN: pós-natal, SEM INT: sem intercorrências, SINT: sintomático, 
SNC: sistema nervoso central, *: fizeram uso de ACTH sem resposta satisfatória. 
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Anexo 2. Este anexo contém as ilustrações referentes à neuroimagem 
estrutural e os dados eletrográficos evolutivos dos 28 pacientes. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  
Paciente n° 1 
 
 
 
 
                        
 
 
 
 
 
 
Figura 1a. Anormalidade específica multifocal com 
predomínio posterior: Redução volumétrica cortical nas 
regiões posteriores com zonas isquêmicas córtico-
subcorticais parieto-occipitais bilaterais compatíveis 
com encefalopatia hipóxico-isquêmica perinatal 
(seqüência axial ponderada em T1).
 Figura 1b: Redução volumétrica cortical e subcortical 
predominantemente posterior incluindo terço posterior do 
corpo caloso (seqüência T1 – plano sagital). 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 1c. VEEG demonstrando AB discretamente desorganizada e assimétrica (menores amplitudes dos ritmos e maior teor de ondas lentas no 
HCE, principalmente na região temporal esquerda). PE de onda aguda na região temporal média esquerda (T3), envolvendo a região temporal 
anterior esquerda (F7), durante o sono. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 1d. Mesmo traçado – montagem referencial com PZ. VEEG demonstrando PE de onda aguda na região temporal média esquerda (T3), 
envolvendo a região temporal anterior esquerda (F7), durante o sono. 
  
 
Paciente n° 2 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 2a: RM de crânio sem anormalidades. Plano 
sagital em seqüência ponderada em T1. 
 Figura 2b: RM de crânio sem 
anormalidades. Plano axial em seqüência 
ponderada em T1. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 2c. VEEG demonstrando AB discretamente desorganizada e simétrica, devido à carência dos elementos fisiológicos, durante a vigília. 
Ausência de paroxismo epileptiforme. 
 
 
 
  
 
Paciente n° 3 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 3a: RM de crânio normal. Plano sagital em 
seqüência ponderada em T1. 
 Figura 3b: RM de crânio normal. Plano 
axial em seqüência ponderada em T1. 
 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 3c. VEEG demonstrando AB simétrica e discretamente desorganizada, devido à carência dos elementos fisiológicos. Presença de fusos 
extremos nas regiões frontais, durante o sono (A2: montagem referencial – auricular direita). 
 
 
  
 
Paciente n° 4 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 4a: RM de crânio com agenesia do corpo 
caloso. Seqüência ponderada em T1 no plano sagital. 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 4b. VEEG demonstrando AB moderadamente desorganizada e assimétrica (depressão dos ritmos no HCD). Presença de ondas agudas 
hemisféricas centro-temporo-parietal, ora à direita, ora à esquerda. PE de ondas agudas, multifocais, nas regiões frontopolar direita (FP2), frontal 
direita (F4) e temporal posterior esquerda (T5), durante o sono. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 4c. Mesmo traçado com montagem referencial am PZ. VEEG demonstrando ondas agudas hemisféricas centro-temporo-parietal, ora à 
direita, ora à esquerda. PE de ondas agudas, multifocais, nas regiões frontopolar direita (FP2), frontal direita (F4) e temporal posterior esquerda 
(T5), durante o sono. 
 
  
 
Paciente n° 5 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 5a. Alargamento do espaço peri-
cerebral. Alteração discreta e sinal em região 
peri-trigonal, sugerindo mielinização tardia 
(seqüência axial ponderada em T2). 
 Figura 5b: RM de crânio com afilamento da porção 
posterior do corpo caloso – seqüência ponderada em 
T1 no plano sagital. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 5c. VEEG demonstrando AB simétrica e moderadamente desorganizada, sendo composta, na vigília, por ondas nas faixas teta e 
beta, moduladas por ondas na faixa delta, difusamente no traçado. Ausência de PE e eventos ictais. 
 
  
 
Paciente n° 6 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 6a: RM do crânio normal. 
Seqüência ponderada em T2 no 
plano axial. 
 Figura 6b. VEEG – vigília, demonstrando AB simétrica e discretamente desorganizada, durante a vigília 
devido à carência dos elementos fisiológicos. Ausência de PE e eventos clínicos. 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 6c. VEEG, demonstrando AB simétrica e discretamente desorganizada, devido à carência dos elementos fisiológicos, durante o sono. 
Presença de fusos extremos nas regiões frontais. Ausência de PE. 
 
  
                                       
Paciente n° 7 
 
 
 
 
 
 
Figura 7a: RM de crânio normal Plano axial - 
seqüência ponderada em T2. 
 Figura 7b: VEEG, em vigília, demonstrando AB discretamente desorganizada, devido à carência 
dos elementos fisiológicos e assimétrica (HCE mostrou-se mais deprimido). Ausência de PE e 
eventos clínicos. 
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Paciente n° 8 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 8a: Túberes corticais e subcorticais 
difusos – esclerose tuberosa. Seqüência axial 
ponderada em T1. 
 Figura 8b: Múltiplos túberes corticais e subcorticais e 
nódulos subependimários. Diagnóstico: esclerose 
tuberosa. Plano sagital, seqüência ponderada em T1. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 8c. VEEG demonstrando AB simétrica e discretamente desorganizada pela a carência dos elementos fisiológicos, durante o sono. Surto 
de ondas lentas, teta e delta, em regiões temporais, predominando à esquerda. Ausência de PE e eventos clínicos. 
 
 
 
  
 
Paciente n° 9 
 
 
 
 
 
Figura 9a: RM de crânio normal. 
Plano coronal - seqüência IR. 
 Figura 9b: VEEG demonstrando AB simétrica e discretamente desorganizada pela carência dos 
elementos fisiológicos, durante a vigília. Registro de ritmo beta medicamentoso. Surto de ondas lentas no 
HCE, por vezes predominando em região anterior esquerda ou difuso. Ausência de PE e eventos clínicos. 
 
 
 
  
 
Paciente n° 10 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 10a: RM de crânio atrofia 
cerebral HCD. Seqüência axial 
IR. 
 Figura 10b: VEEG demonstrando AB desorganizada, em vigília, devido à carência dos elementos 
fisiológicos. 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 10c. Mesmo traçado com montagem referencial em PZ. VEEG demonstrando ondas agudas com máxima eletronegatividade em 
região occipital direita (O2), com propagação para região temporal posterior direita (T6), parietal e linha média (OZ), com envolvimento da 
área homóloga contralateral. 
 
 
 
  
 
Paciente N° 11 
 
Paciente 11 – Evoluiu para SLG  
RM normal – anexo 3 
 
Paciente n° 12 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 12a: Presença de cistos porencefálicos no lobo 
frontal esquerdo e na transição frontoparietal esquerdo. 
Craniotomia frontal bilateral. Seqüência ponderada em 
T1 no plano sagital. 
 Figura 12b: Cistos porencefálicos. Acentuada 
dilatação do sistema ventricular supra e 
infratentorial. Plano coronal – seqüência 
ponderada em T1. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 12c. VEEG demonstrando AB assimétrica e acentuadamente desorganizada no HCE e moderadamente desorganizada no HCD devido à 
carência dos ritmos fisiológicos, durante o sono. OA multifocais no HCE, predominando na região frontal esquerda (quase contínua), frontopolar 
esquerda (FP1), temporal posterior esquerdo (T5), e occipital esquerda (O1), por vezes, com propagação para região frontopolar direita (FP2). 
Ausência de evento ictal. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 12d. VEEG demonstrando ondas agudas multifocais no HCE, predominando na região frontal esquerda (quase contínua), frontopolar 
esquerda (FP1) por vezes com propagação para frontopolar direita (FP2), durante o sono. 
 
 
  
 
Paciente n° 13 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 13a: Anormalidade específica multifocal com 
predomínio lateral: distúrbio do desenvolvimento cortical 
extenso com esquizencefalia de lábio aberto bilateral, maior à 
direita. Seqüência axial ponderada em T1. 
 Figura 13b: Distúrbio do desenvolvimento cortical 
extenso. Abertura lateral à direita, redução 
volumétrica cortical e subcortical. Plano axial, 
sequência ponderada em T1. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 13c. VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada no HCE, devido à carência dos elementos fisiológicos e assimétrica 
(maior contingente de OL nas regiões temporal posterior direita e parieto-occipital direita), durante a vigília. PE de ondas agudas na região 
parassagital direita, com propagação para área homóloga contralateral. 
 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 13d. Mesmo traçado com montagem referencial em PZ. VEEG demonstrando ondas agudas na região parassagital direita, com 
propagação para área homóloga contralateral, durante a vigília. 
 
  
 
Paciente n° 14 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 14a: Hemimegalencefalia e porencefalia à direita. 
Seqüência axial flair. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 14b. VEEG demonstrando AB assimétrica e acentuadamente desorganizada, sendo caracterizada por depressão da AB e carência de 
elementos fisiológicos no HCE, e no HCD a grande incidência de PE, prejudicou a análise da AB, durante a vigília. PE de ondas agudas, 
irregulares, de amplitude elevada, projetando-se nas regiões anteriores do HCD, com máxima eletronegatividade em FP2 (frontopolar direito), 
envolvendo áreas vizinhas e com propagação para áreas homólogas contralaterais. Ausência de eventos ictais. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 14c. VEEG mostrando ondas agudas, irregulares, de amplitude elevada, projetando-se nas regiões anteriores do HCD, com máxima 
eletronegatividade em FP2, envolvendo áreas vizinhas e com propagação para áreas homólogas contralaterais, durante a vigília. 
 
  
 
Paciente n° 15 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 15a: RM de crânio sem anormalidades. 
Seqüência ponderada em T1 no plano sagital.  
Figura 15b: RM de crânio sem 
anormalidades. Seqüência ponderada em 
T1 no plano axial. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 15c. VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada e simétrica devido à carência dos elementos fisiológicos. PE de ondas 
agudas e espículas de projeção multifocal nas regiões temporal média e posterior direita (T4, T6), frontopolar esquerda (FP1), parietal 
esquerda e direita (P3 e P4) e temporal posterior esquerda (T5), durante o sono. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 15d. Mesmo traçado com montagem referencial em CZ. VEEG demonstrando PE com morfologia de ondas agudas e espículas de 
projeção multifocal nas regiões temporal média e posterior direita (T4, T6), frontopolar esquerda (FP1), parietal esquerda e direita (P3 e P4) 
e temporal posterior esquerda (T5), durante o sono. 
 
  
 
Paciente n° 16 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 16a: Redução da substância branca em 
região parieto-occipital direita. Alargamento dos 
sulcos. Alterações compatíveis com processo 
sequelar, com glicose associada. Plano axial em 
seqüência ponderada em T2. 
 Figura 16b: Redução da substância branca em 
região parieto-occipital direita. Plano coronal em 
seqüência ponderada em IR. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 16c. VEEG demonstrando AB discretamente desorganizada e assimétrica, apresentando RDP na faixa alfa no HCD e na faixa teta 
no HCE. Assimetria às custas do maior contingente de OL no HCE, principalmente nas regiões temporoparietal e central esquerda, durante 
a vigília. Ausência de PE e evento ictal. 
 
 
 
  
 
Paciente n° 17 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 17a: RM de crânio normal – seqüência ponderada 
em T1 no plano sagital. 
 Figura 17b: RM de crânio normal. Plano axial 
em seqüência ponderada em T1. 
 
 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 17c. VEEG demonstrando AB organizada e simétrica, durante o sono. Presença de fusos do sono em topografia e incidência 
habitual. Ausência de PE e eventos ictais. 
 
 
  
 
Paciente n° 18 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 18a: Atrofia cortical difusa. Plano axial – flair.  Figura 18b: Atrofia cortical difusa. Plano coronal IR. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 18c. VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada, composta por ondas nas faixas delta, teta e beta, distribuídas 
difusamente no traçado, durante a vigília. PE de ondas agudas de projeção multifocal bi-hemisférica nas regiões frontal esquerda (F3), 
frontopolar esquerda (FP1), frontopolar direita (FP2), occipital direita (O2), central (CZ) durante o sono. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 18d. VEEG demonstrando ondas agudas de projeção multifocal bi-hemisférica nas regiões frontopolar esquerda (FP1), 
frontopolar direita (FP2) e occipital direita (O2) durante o sono. 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 18e. VEEG demonstrando surto de ritmo rápido na faixa beta (ritmo recrutante), de projeção generalizada, durante o sono. 
Clinicamente caracterizando crise tônica. 
 
  
 
Paciente n° 19 
 
 
 
 
Figura 19a: Leucomalácia periventricular. Corpo caloso de 
aspecto afilado. Plano sagital – seqüência ponderada em 
T1. 
 Figura 19b: Leucomalácia periventricular. Dilatação do 
sistema ventricular, de aspecto compensatório. Plano 
axial – seqüência ponderada em T1. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 19c. VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada e simétrica devido à carência dos elementos fisiológicos, sendo 
composta por ondas nas faixas teta, delta, modulados por beta. Ondas agudas de projeção multifocal nas regiões temporal posterior 
esquerda (T5), parietal direita (P4) e occipital direita (O2), durante o sono. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 19d. Mesmo traçado – montagem referencial com CZ. EEG demonstrando ondas agudas de projeção multifocal nas regiões temporal 
posterior esquerda (T5), parietal direita (P4) e occipital direita (O2), durante o sono. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 19e. VEEG demonstrando evento ictal, durante o sono, caracterizado por OA contínuas, 1-2/segundo, de projeção focal na região 
occipital direita (O2), com duração de 3 – 4 minutos. Clinicamente, crise hipomotora e crise tônica, caracterizadas por parada comportamental 
e desvio tônico dos olhos para esquerda, respectivamente. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 19f. Mesmo traçado – montagem referencial com CZ. EEG demonstrando evento ictal caracterizado por ondas agudas contínuas, 
1-2/segundo, de projeção focal na região occipital direita (O2), durante o sono. 
 
  
 
Paciente n° 20 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 20a: Túberes corticais e subcorticais 
multifocais com realce típicos de esclerose 
tuberosa. Plano coronal em seqüência ponderada 
em T2. 
 Figura 20b: Túber cortical frontal (hipossinal em 
região frontal direita) – Esclerose Tuberosa. Plano 
sagital em seqüência ponderada em T1. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 20c. VEEG demonstrando AB moderadamente desorganizada e simétrica devido à carência dos elementos fisiológicos. Ondas agudas 
de projeção nas regiões temporais anteriores (F8 e F7), durante o sono. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 20d. Mesmo traçado – montagem referencial com PZ. VEEG demonstrando ondas agudas de projeção nas regiões temporais anteriores  
(F8 e (F8 e F7), durante o sono. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 20e. VEEG demonstrando ondas agudas predominando na região temporal média esquerda (T3), durante o sono. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 20f. Mesmo traçado – montagem referencial com PZ. VEEG demonstrando ondas agudas predominando na região temporal média 
esquerda (T3), durante o sono. 
  
 
Paciente n° 21 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 21a: RM de crânio – 
distúrbio do desenvolvimento 
cortical – displasia cortical focal 
PO esquerda. Seqüência axial IR. 
 Figura 21b. VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada e assimétrica, devido à carência 
dos elementos fisiológicos, no sono. A assimetria foi às custas de depressão dos ritmos na região 
temporo-parieto-occipital esquerda e OL anterior esquerda. PE de ondas agudas. em região occipital 
direita(O2). 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 21c. VEEG demonstrando onda aguda com máxima projeção na região occipital direita (O2), durante o sono. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 21d. VEEG demonstrando eventos ictais, com ritmo teta na região temporal anterior esquerda (F7), durante o sono. 
Clinicamente, crises hipercinéticas, evoluindo para crises tônicas. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 21e. VEEG demonstrando eventos ictais, com ritmo teta na região temporal, com propagação para áreas vizinhas, predominando 
na anterior esquerda, durante o sono. Clinicamente, crises hipercinéticas, evoluindo para crises tônicas.  
  
 
Paciente n° 22 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 22a: Leucomalácia periventricular, mais 
proeminente nos dois terços posteriores. Seqüência 
axial flair. 
 Figura 22b: Leucomalácia periventricular 
extensa maior nas regiões posteriores. 
Seqüência axial flair. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 22c. VEEG demonstrando AB discretamente desorganizada e assimétrica, devido à carência dos elementos fisiológicos. 
A assimetria foi às custas de depressão dos ritmos de base no HCD e maior contingente de OL no HCE, no sono. PE de ondas 
agudas (OA) em região anterior direita, com máxima eletronegatividade no FP2, envolvendo a região anterior esquerda, ora 
isoladas, ora agrupadas, 1 – 4OA/10 seg. O sono aumentou o campo de distribuição envolvendo o HCD e HCE. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 22d. Mesmo traçado – montagem referencial com CZ. VEEG demonstrando OA em região anterior direita, com máxima 
eletronegatividade no FP2, envolvendo a região anterior esquerda, ora isoladas, ora agrupadas, 1 – 4OA/10 seg, durante o sono 
 
 
  
 
Paciente n° 23 
 
Evoluiu para SLG 
RM normal – anexo 3 
 
Paciente n° 24 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 24a: Áreas de leucomalácia periventricular com 
predomínio posterior. Pequena área de encefalomalácia 
periventricular. Quadro compatível com prematuridade 
associada a intercorrências próprias da prematuridade 
(hemorragia periintraventricular). Seqüência axial ponderada 
em T2, com contraste. 
 Figura 24b: Leucomalácia periventricular predominantemente 
posterior. Imagem de encefalomalácia periventricular à 
esquerda. Seqüência IR em plano coronal. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 24c: VEEG demonstrando AB discretamente desorganizada e assimétrica, devido à carência dos elementos fisiológicos e excesso de 
OL no HCE, respectivamente. OA em região occipital esquerda (O1) com envolvimento de linha média (LM) e região parietal esquerda (P3), 
durante o sono. Obs.: Foram registrados eventos ictais, clinicamente com crises hipomotoras e eletrograficamente apresentou aumento dos PE 
em região occipital esquerda, 1 – 2/seg e presença de OL, teta difuso. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 24d. Mesmo traçado – montagem referencial com CZ. VEEG demonstrando OA em região occipital esquerda (O1) com 
envolvimento de linha média (LM) e região parietal esquerda (P3), durante o sono. 
 
  
 
Paciente n° 25 
 
 
 
Figura 25a: RM de crânio – distúrbio 
do desenvolvimento cortical – displasia 
cortical FE. Seqüência IR no plano 
coronal. 
 Figura 25b: VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada, devido à carência dos 
elementos fisiológicos e assimétrica (maior teor de ondas lentas no HCE). PE de onda aguda em 
região temporal posterior esquerda (T5), durante o sono. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 25c: VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada e assimétrica, devido à carência dos elementos fisiológicos e excesso 
de OL no HCE, respectivamente, durante o sono. OA em região temporal posterior esquerdo (T5), por vezes com projeção difusa, 
caracterizando bissincronia secundária. Obs.: Foram registrados eventos ictais caracterizados por crises tônicas simétricas, apresentando 
registro eletrográfico difuso. 
  
 
Paciente n° 26 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 26a: Sinais de displasia cortical bilateral, 
com predomínio nas regiões fronto-parietais. 
Ventrículos laterais acentuadamente aumentados, 
associado a afilamento do corpo caloso e 
comunicação dos mesmos com o espaço 
subaracnóideo (ausência de parênquima nas 
regiões frontais e temporais). Imagem ponderada 
em T1 no plano sagital. 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 26b. VEEG demonstrando AB acentuadamente desorganizada, devido à carência dos elementos fisiológicos e assimétrica às 
custas de depressão da AB no HCD. PE de ondas agudas em região frontal esquerda (F3) e occipital direita (O2), durante o sono. Obs.: 
Foram registrados eventos ictais, clinicamente, crises tônicas focais e eletrograficamente com ritmo ictal em região temporal esquerda.  
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 26c. Mesmo traçado – montagem referencial com PZ. VEEG demonstrando OA em região frontal esquerda (F3) e occipital direita (O2), durante 
o sono 
  
 
Paciente n° 27 
 
Evoluiu para SLG 
Anexo 3 
 
 
Paciente n° 28 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 28a: RM de crânio normal. Seqüência 
ponderada em T1 no plano sagital. 
 Figura 28b: RM de crânio normal . 
Seqüência ponderada em T1 no plano axial. 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 28c. VEEG demonstrando AB moderadamente desorganizada e assimétrica, com ritmo posterior na faixa alfa no HCD e na faixa teta no 
HCE. A assimetria foi às custas de depressão dos ritmos no HCD e maior contingente de OL no HCE, durante a vigília. Ausência de evento ictal.  
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 28d. VEEG, demonstrando AB moderadamente desorganizada e assimétrica, apresentando carência dos ritmos fisiológicos no HCE, 
durante o sono. 
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Anexo 3. Este anexo contém as informações detalhadas sobre história 
clínica, dados de neuroimagem e de EEG dos 3 pacientes que evoluíram 
para a síndrome de Lennox-Gastaut. 
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Paciente n° 11 
 
Dados clínicos 
Paciente do sexo feminino, cor branca, pré-natal sem intercorrências. 
Nasceu de parto cesáreo e apresentou bom DNPM, com sorriso social e 
sustento cefálico até o terceiro mês de vida quando evoluiu com meningite 
estafilocócica, apresentando crise focal motora em membros superiores no 
primeiro dia da manifestação clínica. Permaneceu internada por 33 dias em uso 
de fenobarbital com controle das crises. Realizou TC de crânio que foi normal. 
Os espasmos iniciaram com 1 ano e 1 mês, flexores e simétricos. Não foi 
possível o uso do ACTH, devido a recorrência de quadro infeccioso (infecção 
urinária e bronquite), sendo feito uso de vários esquemas terapêuticos (NZP, 
VGB, TPM) sem controle satisfatório das crises. Evoluiu com outros tipos de 
crises (tônica, atônica, ausência atípica) caracterizando uma evolução para a 
SLG, constatada com a realização do VEEG com 2 anos e 3 meses de idade. 
EEG demonstrava atividade de base simétrica e moderadamente 
desorganizada, com ritmo dominante posterior de 6Hz. Durante o sono, a 
análise da atividade de base foi prejudicada pela incidência quase contínua dos 
paroxismos epileptiformes. Paroxismos epileptiformes de espículas e ondas 
agudas, ora generalizados, ora multifocais, em região frontal, frontocentral e 
temporal à esquerda, temporal e frontal direita eram freqüentes e complexos de 
onda aguda-onda lenta, de projeção generalizada, com duração variável de 1 a 
40 segundos, em vigília e sono também freqüentes. Surtos de ritmo rápido na 
faixa beta, de projeção generalizada, também foram registrados.  
  
175
Registro ictal caracterizado por complexo de onda aguda-onda lenta 
concomitante à crises de ausência atípica (figura 1b) e ritmo recrutante 
associado às crises tônicas e atônicas (figura 2). Na última avaliação estava 
em uso de LTG e VPA, com ganhos no desenvolvimento após a introdução da 
LTG, porém com atraso global do DNPM. Houve diminuição na freqüência das 
crises epilépticas, porém permaneciam diárias.  
 
Neuroimagem 
 
TC e RM de crânio sem anormalidades. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 1a: RM de crânio normal. Plano sagital – 
seqüência ponderada em T1. 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 1b. Complexo de onda aguda-onda lenta, 2 – 2,5 Hz, de elevada amplitude, de projeção generalizada, com 
duração de 1 a 40 segundos. Clinicamente associados à crises de ausência atípica. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 2. Surto de ritmo rápido na faixa beta (ritmo recrutante), de elevada amplitude e de projeção 
generalizada, com duração de 1 segundo. 
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Paciente n° 23 
 
Dados clínicos 
 
Sexo feminino, nasceu de parto normal, a termo, sem choro, teve alta 
no segundo dia de vida, desde o nascimento com hipotonia global e retardo no 
desenvolvimento. Pais não consangüíneos. Com 25 dias de vida apresentou 
crise tônica focal com hipoglicemia. Aos 2 meses iniciou espasmos, flexores e 
simétricos e hipsarritmia. Apresentava esporadicamente episódios de 
descompensação metabólica aguda com sintomas respiratórios e neurológicos 
geralmente na vigência de infecções recorrentes. Acidose grave associada a 
hiperlacticemia pré e pós-prandial foram os achados mais freqüentes na 
avaliação metabólica. O quadro clínico e laboratorial sugestivo de doença 
mitocondrial (DM) não foi confirmado por biopsia muscular, a qual não 
demonstrou presença de proliferação mitocondrial no material coletado, 
embora esta seja ainda a principal hipótese diagnóstica para o caso após 
reavaliação na unidade de genética metabólica. 
Esta criança evoluiu com vários tipos de crises, usou diversas DAEs, 
inclusive o ACTH, sem resposta satisfatória. Após um período sem 
acompanhamento e uso irregular das DAE, evoluiu para SLG, sendo 
constatado no VEEG aos 5 anos e 5 meses. Vários tipos de crises 
eletroclínicas foram registrados (tônicas, atônicas, ausência atípica e 
mioclônica). Padrão de complexo de onda aguda-onda lenta de 2 a 2,5 Hz, de 
elevada amplitude, de projeção generalizada, com duração de 1 a 20 segundos 
foram verificados de forma quase contínua durante a vigília, clinicamente 
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associados à com crises de ausência atípica (figura 4). Crises tônicas 
caracterizadas por dessincronização difusa da atividade elétrica cerebral ou 
ritmo recrutante também foram freqüentes (figura 5). 
Evoluiu com retardo global acentuado, com dupla hemiparesia 
espástica, maior à esquerda. As crises mantiveram-se em uma freqüência 
diária, sem resposta aos diversos esquemas terapêuticos.  
 
Neuroimagem 
RM de crânio sem alterações (figuras 3a e 3b). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 3a: RM de crânio normal. Plano 
sagital – seqüência ponderada em T1. 
 Figura 3b: RM de crânio normal. 
Plano axial – seqüência ponderada 
em T1. 
 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 4. VEEG demonstrando complexo de onda aguda-onda lenta 2 a 2,5 Hz, de elevada amplitude, de 
projeção generalizada, com duração de 1 a 20 segundos, clinicamente, crises de ausência atípica. 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 5. Crise tônica com VEEG demonstrando surto de ritmo rápido na faixa beta (ritmo recrutante), de projeção 
generalizada. 
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Paciente n° 27 
 
Dados clínicos 
 
Sexo masculino, filho de pais não consangüíneos, gestação e parto 
normal a termo sem intercorrências. Os espasmos iniciaram com 1 ano e 2 
meses, simétricos, em flexão e hipsarritmia no EEG. Iniciado VPA sem 
resposta satisfatória. Foi submetido ao protocolo com ACTH, fez 2 semanas, 
sendo suspenso por intercorrências clínicas (diarréia), porém houve boa 
resposta, com controle dos EI com 1 ano e 8 meses. Com 2 anos de idade o 
EEG mostrava PE focais. Houve recidiva dos espasmos com 2 anos e 10 
meses, estava em uso de VPA. Apresentou crises tônicas e atônicas com 4 
anos, sendo associado TPM sem resposta. Evoluiu com outros tipos de crises 
tônica, atônica e ausência atípica (Figura 6) que caracterizaram evolução para 
a SLG, constatadas com a realização de EEG e VEEG, com 4 anos e 11 
meses, com quadro eletroclínico de SLG, em uso de politerapia. Iniciado a 
LTG, com melhora importante, mas mantinha as crises em menor freqüência, 
porém diárias. O desenvolvimento embora lento, após mudança de DAE 
apresentava melhora significativa, melhora cognitiva e na linguagem, 
adquirindo mais vocabulários e melhora do tônus, da marcha, possivelmente 
pela diminuição da freqüência das crises, principalmente as ausências e as 
atônicas.  
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Neuroimagem  
RM de crânio com atrofia cerebral em HCE (figuras 6a e 6b). 
 
 
Figura 6a. Atrofia cerebral HCE. 
Seqüência axial flair. 
 Figura 6b. Atrofia cerebral HCE. 
Plano sagital – seqüência em T1. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figura 6c. VEEG demonstrando complexo de onda aguda-onda lenta 2 a 2,5 Hz, de elevada amplitude, de 
projeção generalizada, com duração de 1 a 40 segundos. Crises de ausência atípica. 
 
 
.
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Anexo 4 - Protocolo de investigação da evolução clínica e EEG dos 
pacientes com SW  
Idade: meses  Data de Nascimento: 
 
Sexo:    1. Masculino    2. Feminino 
 
Idade na 1ª consulta: Idade de início dos sintomas SW: 
 
Idade do diagnóstico da SW: 
Idade de controle da SW: 
Data da última avaliação: 
Tempo de seguimento: 
 
Intercorrências obstétricas e neonatais: 
1. Sim   2. Não    3. Tipo: 
 
Número de clusters dos EI (história clínica) 
 
1. um cluster por dia 
2. dois clusters por dia 
3. três clusters por dia 
4. quatro clusters por dia 
5. cindo clusters por dia 
6.        seis clusters por dia  
7.        sete clusters por dia  
8.        oito clusters por dia 
9.        nove clusters por dia 
10.      dez clusters por dia 
11.      > 10 clusters por dia (vários/dia) 
12.      não determinado pelos cuidadores 
 
Tipo clínico de espasmos (história clínica) 
 
1. flexor 
2. extensor 
3. sutil 
4. misto 
5. não determinado 
 
Tipo clínico de espasmos (simetria história clínica) 
 
1. simétrico 
2. assimétrico 
3. não determinado 
 
Crises precedendo os espasmos 
 
1. sim   2.não 
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Tipo de crises precedendo os espasmos  
 
1. nenhuma 
2. tônica 
3. clônica 
4. mioclônica 
5. atônica 
6. ausência 
7. ausênica atípica 
8. hipomotora 
9. CTCG 
10. combinação 
11. não classificável 
12. crise versiva 
13. crise óculo-clônica 
 
Qual combinação 
 
Tratamento prévio 
 
1. sim   2.não 
 
Qual tratamento prévio 
 
1. sem DAE 
2. ACTH 
3. ácido valpróico = VPA 
4. carbamazepina = CBZ 
5. clobazam = CLB 
6. conazepam = CNZ 
7. fenobarbital = PB 
8. fenitoína = PHT 
9. lamotrigina = LTG 
10. nitrazepam = NZP 
11. oxcarbazepina = OCBZ 
12. topiramato = TPM 
13. vigabatrina = VGB 
14. combinações 
 
Qual combinação 
 
Crises associadas aos espasmos infantis 
 
1. sim   2. não 
 
Tipo de crise associada aos EI 
 
1. sem crises associadas 
2. tônica 
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3.clônica 
4. mioclônica 
5. atônica 
6. ausência  
7. ausência atípica 
8. hipomotora 
9. CTCG 
10. combinação  
11. não classificável 
12. crise versiva 
13. crise óculo-clônica 
 
 
Qual combinação 
 
 
Freqüência das crises após a SW 
 
1. controlada   2. não controlada 
 
Evolução do tipo de crise clínica – após a SW 
 
1. sem crises 
2. tônica 
3. clônica 
4. mioclônica 
5. atônica 
6. ausência  
7. ausência atípica 
8. hipomotora 
9. CTCG 
10. combinação 
11. espasmo epiléptico 
12. não classificável 
13. crise versiva 
14. crise óculo-clônica / oculógira 
 
 
Combinação 
 
RNM 
 
1. Normal 
2. Redução volumétrica/ atrofia cerebral 
3. Atraso na mielinização 
4. Malformações do SNC (agenesia de corpo caloso, hidrocefalia, disrafismo 
espinhais, anencefalia, encefalocele, espinhas bífidas ocultas, holoprosencefalia...). 
Porencefalia. 
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5. Distúrbios do desenvolvimento cortical (seg. Barkovich)- Esclerose 
Tuberosa, hemimegalencefalia, microcefalia, megalencefalia, displasia cortical 
focal, distúrbios da migração neuronal (lisencefalia/heterotopia), distúrbio da 
organização cortical (polimicrogiria/esquizencefalia), displasia cortical ou 
multifocal (microdisgenesia) 
6. Infecções congênitas – STORCH 
7. Encefalopatia hipóxico isquêmica – do neonato (lesão cerebral 
parassagital/ lesões isquêmicas focais/leucomalácia periventricular/infarto 
hemorrágico periventricular).  
8. Hemorragias intracranianas – neonatal (HPIV-hemorragia periventricular do 
prematuro/hemorragia subdural/hemorragia subaracnóidea/HIP-hemorragia 
intraparenquimatosa/hemorragia intracerebelar/hemorragia epidural). 
9. Outras Síndromes neurocutâneas – Esclerose Tuberosa (colocada no item 
5);Neurofibromatose; S. de Sturge-Weber 
10. Combinação 
 
Localização das anormalidades da RNM 
 
1. Focal   2. difusa 
 
Se focal – lado 
 
1.  esquerdo  2. Direito   3. Bilateral 
 
Se focal - localização 
1. Frontal 
2. Temporal 
3. Parietal  
4. Occipital 
5. Multilobar 
6. Hemisférica 
7. Combinação 
8. Central 
 
Qual combinação? 
 
Triagem ampliada para erros inatos do metabolismo 
 
1. Normal  2. anormal   3.não foi realizada 
 
Se anormal descrever anormalidade 
 
Cariótipo 
 
1. Normal  2. anormal   3.não foi realizado 
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Se anormal descrever anormalidade 
 
Etiologia 
 
1. Sintomática 
2. Criptogênica 
 
ETIOLOGIA – SINTOMÁTICA - a 
 
1. Lesão estrutural                                            
2. Lesões estruturais inespecíficas e difusas                    
3. Endócrino-metabólica                                   
4. Genética 
5. Infecciosa 
6. Indeterminada 
 
      ETIOLOGIA – SINTOMÁTICA – b 
 
1. Pré-natal 
2. Perinatal 
3. Pós-natal 
 
EVOLUÇÃO ELETROCLÍNICA APÓS SW - ao final do seguimento: 
 
Tempo em que houve controle da SW –  sem EI e sem hipsarritmia 
 
1. não controlado ou evoluiu para SLG 
2. ≥ 6 meses 
3. ≥ 1 ano 
4. ≥ 2 anos  
5. ≥ 3 anos 
  
Usou ACTH? 
 
1. sim    2. não 
 
      Resposta ao uso do ACTH? 
 
1. boa resposta/controle com ACTH 
2. sem resposta 
3. não usou 
 
Provável droga eficiente para o controle da SW  
 
1. ACTH 
2. ácido valpróico = VPA 
3. carbamazepina = CBZ 
4. clobazam = CLB 
5. conazepam = CNZ 
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6. fenobarbital = PB 
7. fenitoína = PHT 
8. lamotrigina = LTG 
9. nitrazepam = NZP 
10. oxcarbazepina = OCBZ 
11. topiramato = TPM 
12. vigabatrina = VGB 
13. combinações 
 
Qual combinação 
 
      Tratamento Cirúrgico 
 
1. sim   2. não 
 
Provável droga eficiente para o controle das outras crises após SW – ao 
final do seguimento 
 
1. sem droga antiepiléptica 
2. ACTH 
3. ácido valpróico = VPA 
4. carbamazepina = CBZ 
5. clobazam = CLB 
6. conazepam = CNZ 
7. fenobarbital = PB 
8. fenitoína = PHT 
9. lamotrigina = LTG 
10. nitrazepam = NZP 
11. oxcarbazepina = OCBZ 
12. topiramato = TPM 
13. vigabatrina = VGB 
14. combinações 
15. não controlada 
 
Qual combinação 
 
Paciente apresentou RECIDIVA - da SW e / ou das outras crises? 
 
1. Sim   2. Não 
 
Se sim, descrever o tipo de crise que recidivou 
 
1.sem crises 
2. tônica 
3. clônica 
4. mioclônica 
5. atônica 
6. ausência  
7. ausência atípica 
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8. hipomotora 
9. CTCG 
10. combinação 
11. não classificável 
12. espasmo epiléptico 
13. crise versiva 
14. crise óculo-clônica / oculógira 
15. espasmos infantis (SW) 
 
Combinação 
 
     Crises clínicas ao final o seguimento 
 
1. sem crises 
2. crises focais 
3. crises generalizadas 
4. crises focais e generalizadas - indeterminada 
 
     Pacientes sem crises 
 
     1. ≥ 6 meses 
     2. ≥ 1 ano  
     3. ≥ 2 anos  
     4. ≥ 3 anos  
 
    Evolução clínica – ao final do seguimento 
 
1. Epilepsia focal 
2. Epilepsia generalizada 
3. Combinada – Indeterminada 
4. Sem crise 
 
    Evolução para Síndrome de Lennox-Gastaut: 
 
1. Sim   2. Não 
 
    Evolução eletrográfica – EEG ao final do seguimento 
 
1. EEG normal 
2. EEG anormal  
 
EEG anormal 
 
1. Simétrico  2. assimétrico 
 
EEG anormal- anormalidades inespecíficas 
 
1. Atividade de base lenta 
2. Surtos de alentecimento difuso e contínuo 
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3. Surtos de alentecimento difuso e intermitente 
4. Surtos de alentecimento regional e contínuo 
5. Surtos de alentecimento regional e intermitente 
6. Sem surtos  
7. Combinação 
 
Qual combinação 
 
      Presença de fusos extremos 
 
1. Sim   2. Não 
 
      EEG anormal – alterações específicas 
 
1. Paroxismos regionais 
2. Paroxismos generalizados 
3. Paroxismos multifocais hemisféricos 
4. Paroxismos multifocais bi-hemisféricos 
5. Combinação 
6. Sem paroxismos epileptiformes 
 
     Se combinação – quais alterações específicas? 
 
 
     Desenvolvimento neuropsicomotor 
 
     Déficit motor 
1. ausente 
2. discreto 
3. moderado 
4. acentuado 
 
     Linguagem 
1. normal 
2. atraso leve 
3. atraso moderado 
4. atraso grave 
 
     Cognição 
1. normal 
2. atraso leve 
3. atraso moderado 
4. atraso grave 
 
EVOLUÇÃO PRINCIPAL QUANTO AO INTERVALO DE TEMPO 
 
 
• Intervalo de tempo entre o início do tratamento e controle da SW 
• Intervalo de tempo entre o início do tratamento e controle das crises pós-SW 
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Anexo 5 – Protocolo de Tratamento Inicial  
 
Protocolo adotado para o tratamento inicial dos pacientes com SW, 
acompanhados no Setor de Epilepsia Infantil do Hospital São Paulo – 
UNIPETE, DAE utilizadas no seguimento. 
 
Etapa 1:  Vitamina B6 – 200mg/dia por 3 dias seguido de 100mg/dia por 1 
semana, mantendo o anticonvulsivante que vinha em uso. Na ausência 
de resposta, prosseguiu para Etapa 2.  
 
Etapa 2: ACTH – protocolo descrito no anexo 6. Como droga antiepiléptica de 
manutenção prescreveu-se valproato e/ou nitrazepam. Em caso de 
insucesso, prosseguiu para a Etapa 3. 
 
Etapa 3:  Vigabatrina – dose inicial de 20mg/kg/dia com titulação a cada 3 dias 
com aumento gradual conforme resposta até dose máxima de 
150mg/kg/dia. Em caso de insucesso prosseguir para Etapa 4. Obs: em 
caso de diagnóstico de Esclerose Tuberosa o protocolo se inicia pela 
Etapa 3. 
 
Etapa 4:  Topiramato - dose inicial de 1 a 2mg/kg/dia com aumento gradual até 
dose máxima de 20mg/kg/dia. Em caso de insucesso prosseguir para 
Etapa 5. 
 
Etapa 5: Lamotrigina – dose inicial 0.5 a 1mg/kg/dia com aumento gradual até 
dose máxima de 5mg/kg/dia se associada a valproato, e 10mg/kg/dia se 
não estiver associada ao valproato. 
 
Tratamento durante o seguimento 
 
Etapa 1:  Manter a DAE que promoveu controle dos espasmos infantis e/ou das 
outras crises posteriores aos espasmos infantis. Em caso de persistência 
de outras crises, avaliação do tipo e associar o esquema mais 
apropriado. Tentar não usar VGB por mais de 6 meses. Usar DAES com 
titulação progressiva até a dose máxima tolerada. 
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Anexo 6 – Protocolo de tratamento com ACTH 
 
Condições para início do protocolo: 
1) Presença de espasmos com ou sem outros tipos de crises; 
2) EEG com hipsarritmia; 
3) Exames laboratoriais normais: glicemia, sódio, potássio, cálcio, TGO, TGP, 
hemograma, urina I, Rx de tórax (quando necessário); 
4) Ausência de sinais ou sintomas de infecção; 
5) Pressão arterial normal. 
 
Preparo para o início do protocolo: 
1) Tratamento profilático com Mebendazol 5 ml de 12/12h por 3 dias ou 
Albendazol 400 mg 1×/dia por 3 dias; 
2) Utilização de piridoxina: dose de 50 a 100 mg por via endovenosa 
concomitante ao registro de EEG. Na impossibilidade do teste endovenoso, 
introduzir por via oral na dose de 100 mg por dia (excluir dependência de 
piridoxina); obs.: Na dependência dos dados clínicos considerar também 
testes terapêuticos com folato e piridoxal fosfato. 
3) Orientação dos familiares/cuidadores quanto às complicações, orientação 
para evitar infecções como higiene dos alimentos, água, leite, objetos de 
uso pessoal da criança, etc.; 
4) Vídeo-EEG de 12 a 24 horas se possível para a quantificação dos 
espasmos; 
5) Investigação etiológica com exames de neuroimagem e pesquisa de 
doenças metabólicas, doenças genéticas. 
 
Início do protocolo: 
■ ACTH (sintético e de depósito) na dose de 3 UI/kg IM, em dias alternados, pela 
manhã, durante 2 semanas; 
■Simplificar o esquema terapêutico com as drogas antiepilépticas que já vinha em 
uso. 
 
Seguimento: 
1) Fazer as aplicações em ambiente hospitalar (de forma ambulatorial ou em 
regime de internação na dependência do surgimento/gravidade dos efeitos 
colaterais); 
2) Curva pressórica (medidas diárias); 
3) Exames laboratoriais semanais: glicemia, sódio, potássio, cálcio, TGO, 
TGP, hemograma, urina I e Rx de tórax (sempre que necessário); 
4) EEG semanal ou vídeo-EEG de 12 a 24 horas se possível. 
 
Considerar resposta satisfatória sempre que: 
■Houver desaparecimento da hipsarritmia e dos espasmos. 
 
Tempo de utilização do ACTH: 
a) SW provavelmente sintomático (criptogênico)– suspender após 2 semanas se 
resposta satisfatória;  
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b) West sintomático – suspender após 2 semanas se resposta satisfatória. Tanto 
para casos criptogênicos ou sintomáticos: Avaliar a necessidade de extensão do 
uso por mais 1 ou 2 semanas, com esta mesma dose, sendo a duração total do 
tratamento de 3 a 4 semanas, em casos com resposta parcial, na dependência 
dos achados eletrográficos (evolução do padrão de hipsarritmia para padrão 
multifocal com predomínio em áreas posteriores), persistência de outros tipos de 
crises. 
 
Se não houver resposta satisfatória (persistência dos espasmos e da hipsarritmia) 
após 2 semanas do uso com 3 UI/kg: 
c) Dobrar a dose de ACTH (6 UI/kg) e utilizar por mais 2 semanas. Se controle 
dos espasmos e da hipsarritmia suspender o ACTH; 
d) Se resposta parcial considerar: utilizar por mais 2 semanas (tempo total de uso 
de 4 semanas); 
e) Se persistência dos espasmos e da hipsarritmia: ver a possibilidade da 
utilização por mais 2 semanas, como no item anterior. 
 
Sem resposta satisfatória após c, dependendo dos efeitos colaterais e da 
resposta obtida até o momento, considerar: 
■ ACTH na dose de 12 UI/kg durante 2 semanas e retirar independente da 
resposta, sendo esta a dose máxima. 
Esquema de retirada: 
■ Uso em doses altas e/ou uso prolongado do ACTH: substituir ACTH por 
prednisona na dose de 1 a 0.75 mg/kg/dia e programar retirada progressiva 
reduzindo-se as doses: 0.5, 0.25, 0.1 e 0.05 mg/kg/dia. 
 
 
OBS.: 
■  As doses foram escalonadas com base na resposta eletroclínica; 
■ O ACTH é proposto como primeira opção sempre que possível (na dependência 
das condições clínicas do paciente). O esquema encontra-se detalhado no anexo 
acima; 
■  A manutenção do tratamento da epilepsia é feita com VPA e/ou NZP e no caso 
de insucesso, prosseguiu para a Etapa 3 (Anexo 5) 
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Anexo 7 – Protocolo Comitê de Ética 
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